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Abklirzungen und Akronyme

AD autosomal dominant

AH Atypische Hyperplasie

AJCC American Joint Committee on Cancer

Al Aromatase Inhibitor

ALCL Anaplastisches groRzelliges Lymphom

APBI accelerated partial breast irradiation

AR autosomal rezessiv

ASCO American Society of Clinical Oncology

AWMF Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften

CAP College of American Pathologists

DFS Disease Free Survival

DGGG Deutsche Gesellschaft fiir Gynakologie und Geburtshilfe e. V.

DKG Deutsche Krebsgesellschaft

EIN Endometrioide intraepitheliale Neoplasie

EORTC European Organisation for Research and Treatment of Cancer

FIGO Fédération Internationale de Gynécologie et d'Obstétrique

IARC International Agency for Reseach on Cancer, Intern. Krebsforschungszentrum d. WHO

ICD-10-GM International Statistical Classification of Diseases and Related Health Problems, Interna-
tionale statistische Klassifikation der Krankheiten und verwandter Gesundheitsproble-
me, 10. Revision 2016

ICD-0-3.1 International Classification of Diseases for Oncology, 3rd edition 2000.
Internationale Klassifikation der Krankheiten fiir die Onkologie. Herausgeber DIMDI, 1.
Auflage August 2003, 1. Revision 2014

ICD-0-3.1-M Morphologieabschnitt der ICD-0-3.1

ICD-0-3-T Topographieabschnitt der ICD-0-3.1

IORT Intraoperative Radiotherapie

ITC Isolierte Tumorzellen

KM-MRT Kontrastmittel-Magnetresonanztomographie

KRBW Krebsregister Baden-Wirttemberg

LL Leitlininie

MRT Magnetresonanztomographie

n.n. b. nicht naher bezeichnet(e)

NACT Neoadjuvante Chemotherapie

NCCN National Comprehensive Cancer Network

NCT Nationales Zentrum fiir Tumorerkrankungen

NOS not otherwise specified

0S overall survival

PALB2 partner and localizer of BRCA2 (breast cancer early-onset 1)

PNAS Proceedings of the National Academy of Sciences of the United States of America

RT Radiotherapie

SLNB Sentinel-Lymph-Node-Biopsy

UFK Universitats-Frauen-Klinik (Heidelberg)

uiCcC Union International Contre le Cancer, International Union Against Cancer, Internatio-
nale Union gegen Krebs

WHO World Health Organization, Weltgesundheitsbehorde

XD X-chromosomal dominant

XR

X-chromosomal rezessiv
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1.2

13

Tumoren des Ovars

Topographischer Geltungsbereich Ovar

Die Lokalisationsziffer, die den Neoplasien mit Ursprung im Eierstock zugeordnet wird, ist nach
ICD-0-3-Topographie:

C56.9 Ovar

Regiondre Lymphknoten

Tabelle 1.1 zeigt die regionaren Lymphabflussgebiete des Ovars. Die UICC empfiehlt fur die
Feststellung eines pNO-Status bei Eierstocktumoren die Entfernung und Untersuchung von >
10 LK%, Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die tibliche Zahl nicht erreicht wird, soll

pNO und die Anzahl der untersuchten LK angegeben werden, z. B. (0/4)°.

Tab1.1  Regionire Lymphknoten/regionire Lymphabflussgebiete des Ovars*
Die Klassifikation umfasst sdmtliche histologischen Typen mit Ursprung im ovariellen Gewebe:
epitheliale, mesenchymale (Stromatumoren), keimstrangige, gemischte und mesotheliale Tumoren.

Ausgeschlossen sind hdmatopoietisch-lymphoide Tumoren”.

Organbereich  Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regionares Lymphabflussgebiete’7

Ovar Aa. iliacae internae LK, einschlieRlich Aa. hypogastricae LK
Obturator LK, Aa. obturatoriae LK
Aa. iliacae communes LK
Aa. iliacae externae LK
Laterale sakrale LK
Para-aortale LK

Parakavale LK

Inter-aorto-kavale LK
Inguinale LK
Beckenlymphknoten o. n. A
Retroperitoneale LK o. n. A°

Verschliisselung der Tumoren des Ovars

Tabelle 1.2 enthilt die in der 2014 WHO Klassifikation der , Tumoren der weiblichen Ge-

«10

schlechtsorgane und des Bauchfells“*® aufgefiihrten Tumoren des Ovars der Dignitat /1, /2™

? Wittekind et al 2015, S. 291.

* Wittekind, Meyer 2010, S. 12 (allgemeine Regel).

* peritonealer Befall (mikroskopisch, makroskopisch) ist Teil der T-Klassifikation (s. Wittekind, Meyer 2010, S. 209 f).

> Wittekind, Meyer 2010.

® wittekind, Meyer 2010; Edge et al 2010, S. 524.

" AJCC (Edge et al 2010, S. 420) fuhren die retroperitonealen LK als regiondre auf, die UICC nicht (Wittekind et al 2013, S. 152; Wittekind et al 2015,
S. 285). Siehe FuBnote unter ,retroperitoneale LK 0. n. A.“.

& In AJCC (Edge et al 2010, S. 420) und im TNM-Supplement (Wittekind et al 2013, S. 152) aufgefiihrt, im TNM Atlas 2015 (Wittekind et al 2015)
nicht. Im NCT Register werden “Becken-LK” als regiondre LK klassifiziert.

° In AJCC 2010, S. 420 aufgefiihrt, in UICC 2010, 2013 und 2105 nicht aufgefiihrt. Im NCT Register sollen “retroperitoneale LK“ bei Ovartumoren als

regionare LK klassifiziert werden, da die aufgefiihrten anatomischen Lokalisationen entlang der GefaRe im strengen Sinne alle ,retroperitonea

1“

(hinter dem Peritoneum) liegen und unter ,retroperitoneale LK 0. n. A.” fallen.

6
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und /3, die nach Tumorarten geordneten Tumornamen, die zugehorige ICD-0-3.1-M-Ziffer, die

ICD-0-3-Topographieziffer und die zugehorige ICD-10-Diagnoseziffer.

Tab 1.2 Verschliisselung der Tumoren des Ovars™

TUMOR®

ICD-0-3.1-
M

ICD-O-
3-T

ICD-10
GM 2016

EPITHELIALE TUMOREN

Serose Tumoren

Serdses Zystadenom mit Borderline-Malignitat
Atypisch proliferierender seréser Tumor
Seréser Tumor mit geringem Malignitdtspotential o .n. A.

8442/1

C56.9

D39.1

Seroser Borderline-Tumor — mikropailldre Variante / Nicht-
. . . . . . . 14
invasives niedrig-gradiges seroses Karzinom

8460/2

C56.9

D07.3%

Seroses papillares Zystadenokarzinom, niedriggradig
Low grade seréses Karzinom

Seros-papillares Adenokarzinom

Seroses mikropapillares Karzinom

8460/3

C56.9

C56

Serdses papilldres Oberflachenkarzinom, hochgradig
High grade seréses Karzinom

8461/3

C56.9

C56

Muzin6ése Tumoren

Muzinéser zystischer Tumor mit Borderline-Malignitat
Atypisch proliferierender muzinéser Tumor
Muzinéser Tumor mit geringem Malignitatspotential o. n.
A.
Muzinéses Zystadenom mit Borderline-Malignitat
Pseudomuzindses Zystadenom mit Borderline-Malignitat

8472/1

C56.9

D39.1

Muzin6ses Adenokarzinom
Kolloidales Adenokarzinom
Kolloidkarzinom
Mukoides Karzinom
Mukoides Adenokarzinom
Mukéses Adenokarzinom
Mukéses Karzinom
Muzindses Karzinom

Pseudomyxoma peritonei mit unbekanntem Primartumor

8480/3

C56.9

C56,
C78.6

Endometroide Tumoren

Endometrioides Adenom mit Borderline-Malignitat
Atypischer proliferativer endometrioider Tumor
Endometrioider Tumor mit niedrigem Malignitatspotential
Endometrioides Zystadenom mit Borderline-Malignitat
Endometroider Borderline-Tumor

8380/1

C56.9

D39.1

Endometrioides Adenokarzinom o. n. A.
Endometrioides Karzinom o. n. A.
Endometrioides Zystadenokarzinom

8380/3

C56.9

C56

Klarzellige Tumoren

Klarzelliges Adenofibrom mit Borderline-Malignitat
Klarzelliges Zystadenofibrom mit Borderline-Malignitat
Klarzell-Borderline Tumor

Atypischer proliferativer Klarzell-Tumor

8313/1

C56.9

D39.1

° Kurman et al 2014.

' /2 beinhaltet das Carcinoma in situ und die intraepitheliale Neoplasie, Grad IIl (IENII) (Kurmann et al 2014, S. 13.).

2 Tabelle 1 enthilt alle Tumoren der Eierstocke, die in der WHO Klassifikation 2014 aufgefihrt sind.

B Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-0-3.1 2014 (DIMDI 2014). Abweichende Begriffe aus Kurman et al 2014 und eigene Erganzungen

in Kursivschrift.
In der ICD-0-3.1 2014 nicht enthalten, soll aber kodierbar sein.

> D07.3 Sonstige und nicht ndher bezeichnete weibliche Genitalorgane” ist nicht genau zutreffend, da es sich um ein ,ndher bezeichnetes”

Carcinoma in situ des Ovars handelt.
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13 ICD-0-3.1- ICD-O- ICD-10
TUMOR M 3-T GM 2016
Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A. 8310/3 C56.9 (56
Brenner-Tumoren
Brenner-Tumor mit Borderline-Malignitat 9000/1 C56.9 D39.1
Proliferierender Brenner Tumor
Maligner Brenner-Tumor 9000/3 C56.9 (56
Sero-muzinése Tumoren
Sero-muzindser Borderline-Tumor™® 8474/1 C56.9 D39.1
Atypischer proliferativer sero-muzinéser Tumor
Sero-muzindses Karzinom 8474/3 C56.9 (56
Adenokarzinom o. n. A.™® 8140/3 (C56.9 C(C56
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. 8020/3 C56.9 C(C56
Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8070/3 C56.9 (56
Epidermoidkarzinom (inkl. Epidermoidzyste)
MESENCHYMALE TUMOREN
Niedrigmalignes Stromasarkom des Endometriums 8931/3 (C56.9 D39.1
Endometroides stromales Sarkom
Niedriggradiges endometroides Stromasarkom
Stromasarkom des Endometriums o. n. A. 8930/3 C56.9 D39.1
Endometriumsarkom o. n. A.
Hochmalignes Stromasarkom des Endometriums
Endometroides stromales Sarkom
Hochgradiges endometroides Stromasarkom
GEMISCHTE EPITHELIALE UND MESENCHYMALE TUMOREN
Adenosarkom 8933/3 C56.9 (56
Karzinosarkom o. n. A. 8980/3 C56.9 (56
KEIMSTRANG-STROMATUMOREN
Reine Stroma-Tumoren
Zellreiches Fibrom 8810/1 C56.9 D39.1
Fibrosarkom o. n. A. 8810/3 C56.9 (56
Maligner Steroidzelltumor ™ 8670/3 C56.9 C56
Reine Keimstrang-Tumoren
Maligner Granulosazelltumor 8620/3 (C56.9 D39.1
Granulosazellkarzinom
Sarkomatoider Granulosazelltumor
Adulter Granulosazelltumor
Juveniler Granulosazelltumor 8622/1 C56.9 D39.1
Sertoli-Zell-Tumor o. n. A. 8640/1 C56.9 D39.1
Keimstrangtumor mit anularen Tubuli 8623/1 C56.9 D39.1
Gemischte Keimstrang-Stroma-Tumoren
Sertoli-Leydig-Zelltumoren
Intermediar differenzierter Sertoli-Leydig-Zell-Tumor 8631/1 (C56.9 D39.1
Intermediar differenzierter Sertoli-Leydig-Zell-Tumor mit heterolo- 8634/1  C56.9 D39.1
gen Elementen®
Schlecht differenzierter Sertoli-Leydig-Zell-Tumor 8631/3 (C56.9 C56.
Schlecht differenzierter Sertoli-Leydig-Zell-Tumor mit heterologen  8634/3 C56.9 (56
Elementen
Retiformer Sertoli-Leydig-Zell-Tumor 8633/1 (C56.9 D39.1
Retiformer Sertoli-Leydig-Zell-Tumor, mit heterologenElementen 8634/1 (C56.9 D39.1
Keimstrang-Stromatumor o. n. A. 8590/1 (C56.9 D39.1

Keimstrangtumor o. n. A.

'® Die M-Ziffer 8474/1 fehlt in der ICD-0-3.1 2014, soll aber kodierbar sein.
7 Die M-Ziffer 8474/3 fehlt in der ICD-0-3.1 2014, soll aber kodierbar sein.

1 8140/3 wurde in die Tabelle 1 aufgenommen, da das ,,Adenokarzinom o. n. A.“ des Ovars nicht selten dokumentiert wird.

sich 210 Patientinnen mit einem Adenokarzinom o. n. A. und der Lokalisation C56.9 seit 1982 (Abfrage 12.10.2014).
¥ |n Kurman et al 2014, S. 12 versehentlich mit 8760/3 und nicht wie korrekt mit 8670/3 angegeben.
2 sjehe auch ,Retiformer Sertoli-Leydig-Tumor mit heterologen Elementen” mit der gleichen M-Ziffer 8634/1.

8
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13 ICD-0-3.1- ICD-O- ICD-10
TUMOR M 3-T GM 2016
Ovar-Stromatumor
Primitive Keimzellzelltumoren
Dysgerminom 9060/3 (C56.9 C56
Dottersacktumor 9071/3 C56.9 (56
Endodermaler Sinustumor
Infantiles Embryonalkarzinom
Polyvesikularer Vitellintumor
Hepatoider Dottersacktumor
Embryonalkarzinom o. n. A., embryonales Adenokarzinom 9070/3 C56.9 (56
Chorionkarzinom o. n. A. 9100/3 C56.9 C(C56
Malignes Teratom o. n. A., embryonales Teratom, malignes 9080/3 C56.9 (56
Teratoblastom, unreifes malignes Teratom, unreifes T. 0. n. A.
Germinaler Mischtumor 9085/3 C56.9 (56
Gemischtes Teratom und Seminom
MONODERMALES TERATOM UND SOMATO-TYPISCHE TUMOREN, ENTSTEHEND AUS EINER
DERMOIDZYSTE
Maligne Struma ovarii 9090/3 C56.9 C56
Karzinoidtumor o. n. A., Karzinoid o. n. A. 8240/3 C56.9 C(C56
Neuroendokriner Tumor, Grad 1
Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
Typisches Karzinoid (inklusive insuldr, trabekuldr)
Struma-Karzinoid, Struma ovarii und Karzinoid 9091/1 C56.9 D39.1
Becherzellkarzinoid, Mukokarzinoidtumor, muzintses Kar- 8243/3 C56.9 C(C56
zinoid
Talgdrisenadenokarzinom 8410/3 C56.9 C(C56
Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8070/3 C56.9 C56
KEIMZELL-KEIMSTRANG-STROMA-TUMOREN
Gonadoblastom 9073/1 C56.9 D39.1
Inklusive Gonadoblastom mit malignem Keimzelltumor
Gemischter Keimzell-Keimstrang Stromatumor, unklassifiziert 8594/1 C56.9 D39.1
SONSTIGE TUMOREN
Rete ovarii-Tumoren
Malignes Mesonephrom, Karzinom des Wolff-Ganges, 9110/3 C57.7, C56
Mesonephrisches Adenokarzinom, Mesonephrom o. n. A. C56.9
Mesonephrischer Tumor o. n. A., ovarieller Tumor des Wolff- 9110/1 C57.7 D39.1
Ganges
Kleinzelliges Karzinom (vom Intermediartyp), hyperkalzimischer ~ 8044/3 C56.9 C56
Typ
Kleinzelliges Karzinom o. n. A., pulmonaler Typ 8041/3 C56.9 C56
Nephroblastom o. n. A. (Wilms Tumor) 8960/3 C56.9 C56
Extraadrenales Paragangliom o. n. A. 8693/1 C56.9 D39.1
Solid-pseudopapillarer Tumor, papillar-zystischer Tumor, solide 8452/1 C56.9 D39.1
und papilldre epitheliale Neoplasie, solider und zystischer Tumor
MESOTHELIALE TUMOREN
Diffuses malignes Mesotheliom 9050/3 C56.9 C56
LYMPHOIDE UND HAMATOPOIETISCHE TUMOREN
Maligne Lymphome / Lymphoide Neoplasien, 9680/3, 9712/3, C56. (C81.- bis
inklusive Plasmozytom 9690/3, 9699/3, 9 C88.-
9687/3,9811/3-9818/3,
9837/3,9734/3,
9724/3,9725/3,
9719/3, 9651/3-9662/3,
9590/3-9729/3
Leukdmien / Myeloische Neoplasien 9800/3-9975/3 (C56.9 C91.-bis C96.-
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1.3.1 In der 2014 WHO Klassifikation nicht mehr enthaltene Tumoren des Ovars

In Tabelle 1.2 sind zahlreiche Tumorentitaten nicht mehr enthalten, die in der 2003 WHO Klas-

sifikation der Brust und weiblichen Genitalorgane® aufgefiihrt waren. Tabelle 1.3 zeigt diese

Entitaten, die ab 01.01.2015 durch die neueren Morphologien moglichst ersetzt werden sol-

len. Da die M-Ziffern der Tabelle 1.3 auch noch in der ICD-0-3.1 2014 enthalten sind, ist ihre

Kodierung erlaubt, entspricht jedoch nicht dem Stand der histologischen Einteilung der 2014

WHO-Klassifikation ovarieller Tumoren.

Tab 1.3 Tumoren des Ovars, die in der WHO Klassifikation 2014 nicht mehr enthalten sind

Tumor® ICD-0-3- ICD-0-3- ICD-10-GM
M T 2014
GroRzelliges neuroendokrines Karzinom 8013/3 C56.9 C56
Basalzelltumor 8090/1 C56.9 D39.1
Urothelkarzinom o. n. A. (non-Brenner-Typ) 8120/3 C56.9 C56
Adenokarzinom o. n. A. 8140/3 C56.9 C56
Adenoid-zystisches Karzinom 8200/3 C56.9 C56
Maligner Enterochromaffin-like-cell-Tumor, malignes ECL- 8242/3 C56.9 C56
Zell-Karzinoid
Zystischer Tumor, Borderline” 8310/1 €56.9 D39.1
Klarzelliges Adenokarzinofibrom 8313/3 C56.9 C56
Endometrioides Adenofibrom mit Borderline-Malignitat 8381/1 C56.9 D39.1
(zystadenofibrom)
Malignes endometrioides Adenofibrom 8381/3 C56.9 C56
Serdses Adenokarzinom o. n. A., obsolet = z. B. 8460/3, 8441/3 C56.9 C56
8461/3
Papillares Zystadenom mit Borderline Malignitat 8451/1 C56.9 C39.1
Seros-papillarer Oberflaichentumor mit Borderline- 8463/1 C56.9 D39.1
Malignitat
Muzindses papillares Zystadenom mit Borderline Maligni-  8473/1 C56.9 D39.1
tat, obs. - 8472/1
Hepatoides Adenokarzinom 8576/3 C56.9 C56
Stromatumor mit geringeren Keimstranganteilen 8593/1 C56.9 D39.1
Gynandroblastom 8632/1 C56.9 D39.1
Leydig-Zell-Tumor o. n. A. 8650/1 C56.9 D39.1
Malignes Melanom o. n. A. 8720/3 C56.9 C56
Undifferenziertes Sarkom (ovariell) 8805/3 C56.9 C56
Maligner Miller-Mischtumor (Karzinosarkom) 8950/3% C56.9 C56, C54.0-9
Serdses Adenofibrom mit Borderline-Malignitat 9014/1 C56.9 D39.1
Serdses Adenokarzinofibrom obsolet 9014/3 C56.9 C56
Muzinoses Adenokarzinofibrom 9015/3 C56.9 C56
Polyembryom 9072/3 C56.9 C56
Ependymom o. n. A. 9391/3 C56.9 C56
Glioblastom o. n. A. (Glioblastoma multiforme) 9440/3 C56.9 C56
Primitiver neuroektodermaler Tumor o. n. A. 9473/3 C56.9 C56
Medulloepitheliom o. n. A. 9501/3 C56.9 C56

21 . .
Tavassoli, Devilee 2003.

2 Tumoren, enthalten in der WHO Klassifikation der ,,Tumoren des Ovars” (Tavassoli, Devilee 2003).

2 Borderline-Dignitét /1 in der ICD-0-3 2003 und ICD-0-3.1 2014 nicht aufgefiihrt.

*Horn et al 2009.
10
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1.4 Mehrfachtumoren und Mehrfachhistologien des Ovars

Es gelten die allgemeinen Verschllsselungsregeln fiir Mehrfachtumoren (s. Handbuch der all-

gemeinen Tumordokumentation 2016, Kapitel 3.3)%, sie sind als erstes anzuwenden. Eine

Sonderregel fiir synchrone bilaterale Eierstocktumoren gleicher Morphologie ist zu beachten

(s. u.). Daneben zeigt Tabelle 1.3 die Verschlisselungsregeln bei gemischten bzw. kombinierten

Morphologien ovarieller Lokalisation in einem Tumor.

Tab 1.3 Verschliisselungsregeln der Mehrfachtumoren des Ovars einschlieBlich gemischter bzw.

kombinierter Morphologien des Ovars mit zwei oder mehr Histologien in einem Tumor

(Ausgeschlossen Tumoren der hdmatopoietischen und lymphoiden Gewebe 9590/3-9989/3

und Kaposi-Sarkom 9140/3)

Tumoreigenschaften, -lokalisation und zeitliches Auftreten

Tumordokumentation

Tumoren mit unterschiedlicher Morphologiegruppe (Tab. 3.4 Allg.

Handbuch 2016)

Zwei oder mehr Tumoren

Beidseitige epitheliale Tumoren (M 8000-8799) innerhalb von drei
Monaten

Ein Tumor

Ein ovarieller Tumor mit zwei oder mehr der folgenden
Morphologien:26

- Klarzell-Adenokarzinom

- Endometroides Adenokarzinom

- Muzinoses Adenokarzinom

- Papillares Adenokarzinom

- Seroses Adenokarzinom

- Plattenepithelkarzinom

- Ubergangszellkarzinom (Brenner)

Ein Tumor; zu kodieren:
8323/3 Gemischtzelliges
Adenokarzinom

Zeitliches Auftreten

. . .27 . . .
Invasiver Tumor innerhalb von drei®" Monaten nach in-situ-Tumor di-

agnostiziert

Ein Tumor

> Adzersen, Becker 2016 (00). Siehe Kapitel 3.3, Mehrfachtumoren.
? Johnson et al 2007, Nov. 1, S. 80.

%’ SEER (Johnson et al 2007) hat zwei Monate festgelegt. Wir bevorzugen aus praktischen Erwégungen drei Monate, die einen einheitliche Rahmen
geben fur die klinischen Diagnostikzeiten nach Erstdiagnose, der Erganzungs- und Korrigiermdoglichkeiten im Register bei Ersttumoren durch spatere
Zusatzinformationen und die Diagnostikzeit, die zur Abgrenzung von Zweittumoren bei vorliegenden Ersttumor notwendig ist.

11
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2 Tumoren des Peritoneums

2.1 Topographischer Geltungsbereich

Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern

nach ICD-0-3 zugeordnet:

48.1 Naher bezeichnete Teile des Peritoneums, Excavatio rectouterina, Douglas-Raum,
Mesenteriolum der Appendix, Mesenterium, Mesokolon, Omentum und naher be-

zeichnete Teile des Peritoneums

48.2 Peritoneum o. n. A., Peritonealhdhle

2.2 Regiondre Lymphknoten

Tabelle 2.1 zeigt die regiondren Lymphabflussgebiete primarer Peritonealkarzinome (analog zu

Ovar), wobei die ICD-O-3 C48.1, C48.2 undC48.8 aber nur fir weibliche Patienten gelten®.

Tab 2.1 Regionire Lymphknoten/regionire Lymphabflussgebiete des Peritoneums®

Die Klassifikation gilt nur fir primare Karzinome des Peritoneums (meist Adenokarzinome).

Organbereich  Regiondre Lymphknoten (LK)3O’31

Peritoneum Aa. iliacae internae LK, einschlieBlich Aa. hypogastricae LK
Obturator LK, Aa. Obturatoriae LK
Aa. iliacae communes LK
Aa. iliacae externae LK
Laterale sakrale LK
Para-aortale LK

Parakavale LK

Inter-aorto-kavale LK
Inguinale LK
Beckenlymphknoten o. n. A¥
Retroperitoneale LK 0. n. A.

2.3 Verschliisselung
Tabelle 2.2 enthdlt die in der WHO-Klassifikation der , Tumoren der weiblichen Fortpflan-
zungsorgane“*® aufgefiihrten Tumoren des Peritoneums der Dignitit /1 und /3, den Tumor-
namen, die ICD-0-3.1-M-Ziffer, die ICD-O-3-Topographieziffer und die zugehdorige ICD-10 GM

Diagnoseziffer. Die Tabelle 2.2 der Peritonealtumoren gilt auch flir mannliche Patienten.

8 Edge et al 2010, S. 419 f.

» Regiondre LK-Befall bei Weichgewebetumoren ist selten (Wittekind, Meyer 2010, S. 147).Tabelle 2.1 gilt nur fUr Peritonealkarzinome.

%% n Edge et al 2010 (AJCC) gelten die regioniren LK-Gebiete sowohl fiir Ovartumoren als auch fiir Peritonealkarzinome. Die UICC fiihrt priméare Tu-
moren des Peritoneums nicht separat auf. Die Lokalisationsziffern fiir Peritoneum (C48.1 und C48.2) werden in der TNM Klassifikation maligner Tu-
moren unter ,Weichteile” (Wittekind, Meyer 2010, S. 146) gefuhrt.

31 AJCC (Edge et al 2010, S. 420) fithren die retroperitonealen LK als regiondre auf, die UICC nicht (Wittekind et al 2013, S. 152; Wittekind et al 2015,
S. 285).

*2In AJCC (Edge et al 2010, S. 420) und im TNM-Supplement (Wittekind et al 2013, S. 152) aufgefiihrt, im TNM Atlas 2015 (Wittekind et al 2015)
nicht.

3 Kurman et al 2014.
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Tab2.1 Verschliisselung der primiren Tumoren des Peritoneums**
Tumor® ICD-0-3.1- ICD-0O-3.1- ICD-10-GM
M T 2016
Mesotheliale Tumoren
Diffuses malignes Mesotheliom (DMM)*® 9050/3 €48.1-2 C45.1
Epitheliale Tumoren vom Miiller’'schen Typ
Serdses Zystadenom mit Borderline-Malignitat 8442/1 C48.1-2 D48.4

Atypisch proliferierender seréser Tumor

Seroser Tumor mit geringem Malignitatspotential 0. n. A.
Serdser Borderline-Tumor

Atypischer proliferativer seréser Tumor

Seroses papilldres Zystadenokarzinom, niedriggradig 8460/3 C48.1-2 C48.1-2
Low grade serdses Karzinom

Serds-papillares Adenokarzinom

Serdses mikropapillares Karzinom

Seroses papillares Oberflachenkarzinom, hochgradig 8461/3 C48.1-2 C48.1-2
Primares serdses papillares Karzinom des Peritoneums
High grade seréses Karzinom

Tumoren der glatten Muskulatur

Leiomyomatose 0. n. A. 8890/1 C48.1-2 D48.4
Intravskuldre Leiomyomatose
Leiomyomatosis peritonealis disseminata

Tumor unbekannter Abstammung

Desmoplastischer kleinzelliger Tumor 8806/3 C48.1-2 C48.1-2
Desmoplastischer klein-rundzelliger Tumor

Sonstige primdren Tumoren

Solitirer fibroser Tumor (exrapleural) (SFT)*’ 8815/1 C48.1-2 D48.4
Maligner solitarer fibréser Tumor (SFT) 8815/3 C48.1-2 C48.1-4
Abdominale Fibromatose 8822/1 C48.1-2 D48.4

Abdominaler Desmoidtumor
Mesenteriale Fibromatose
Beckenfibromatose

Myofibroblastentumor o. n. A. 8825/1 C48.1-2 D48.4
Entzindlicher Myofibroblastentumor

Extra-gastrointestinaler Stromatumor 8936/3 C48.1-2 C48.1-4
»Extra-gastrointestinaler” GIST*®

Maligner GIST

(prognostische Gruppe 3b, 5, 6a, 6b)

Niedrigmalignes Stromasarkom des Endometriums 8931/3 C48.1-2 C48.1-4
Endometroides stromales Sarkom
Niedriggradiges endometroides Stromasarkom

Stromasarkom des Endometriums o. n. A. 8930/3 C48.1-2 C48.1-4
Endometriumsarkom o. n. A.

Hochmalignes Stromasarkom des Endometriums

Endometroides stromales Sarkom

Hochgradiges endometroides Stromasarkom

3 Tabelle2.2 enthilt alle Tumoren mit Ursprungslokalisation Peritoneum. Das 8480/6 Pseudomyxoma peritoneum gehért nicht zu den primaren
Bauchfelltumoren sondern ist ein metastasiertes ,,Muzindses Adenokarzinom”, meist der Eierstocke oder unbekannten Ursprungs. Das
,Pseudomyxoma peritonei“ soll keinesfalls mit der ICD-O-3-T ,,Peritoneum” dokumentiert werden, da bisher das Peritoneum als Ursprung eines
muzindsen Adenokarzinoms nicht beschrieben worden ist.

% Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-0-3.1-Morphologie. Abweichende Begriffe aus Tavassoli, Devilee 2003 oder eigene Ergénzungen
in Kursivschrift.

*® Das »zystische Mesotheliom o. n. A., 9055/1“ ist in der der WHO Klassifikation 2014 (Kurman et al 2014) gegeniiber der WHO Klassifikation von
2003 nicht mehr aufgefihrt. Es wird empfohlen, bei unsicheren und bésartigen mesothelialen Tumoren ,9050/3 Diffuses malignes Mesotheliom* zu
kodieren.

%7 Schliisselnummer 8815/1 ist in der ICD-0-3.1 2014 und SEER 2012 nicht aufgefihrt, Kodierung /1 nach Regel F der ICD-0-3.1 erlaubt.

%8 Der ,,8936/1 Gastrointestinaler Stromatumor mit unsicherem malignem Potential” ist in Kurman et al 2014 nicht aufgefiihrt, soll aber kodierbar
sein, falls auftretend (Regel F ICD-0O-3.1); s. a. Handbuch der Tumoren der Weichgewebe und Knochen [Adzersen, Becker 2016 (04)].
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2.4

14

Sekundare Tumoren des Peritoneums

Die haufigsten sekundaren Tumoren des Peritoneums sind metastatische Karzinome,
niedriggradige muzindse Neoplasien - assoziiert mit einem Pseudomyxoma peritonei -, meta-
statische Sarkome und die Gliomatosis des Peritoneums - meist in Assoziation mit einem ova-
riellen Teratom. Das Pseudomyxoma peritonei hat eine eigene M-Ziffer: 8480/6. Es gehort
aber nicht zu den primaren Bauchfelltumoren, sondern stellt ein metastasiertes ,Muzindses
Adenokarzinom®, meist der Eierstdcke oder unbekannten Ursprungs, dar, wie die /6 bereits

andeutet. Das ,,Pseudomyxoma peritonei“ soll nicht unter der ICD-O-3.1 Lokalisation ,C48.1-2,

Peritoneum” dokumentiert werden, da das Peritoneum als Ursprungsort einer muzinésen

Neoplasie weltweit bisher nicht beschrieben worden ist.
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3

3.1

3.2

Tumoren der Eileiter (Tuba uterina), des breiten Ligaments und

anderer Ligamente der Gebirmutter™’

Topographischer Geltungsbereich Eileiter
Tumoren der anatomischen Bereiche der Eileiter (griechisch: Salpinx; lateinisch: tuba uterina;
tuba fallopii; englisch: Fallopian tube), der breiten und der anderen uterinen Ligamente wer-

den den folgenden spezifischen Lokalisationsziffern nach ICD-0-3.1 zugeordnet:

C57.0 Eileiter, Tubae uterinae

C57.1 Ligamentum latum uteri, Mesovarium, Parovarialregion
C57.2 Ligamentum rotundum

C57.3 Parametrium, Ligamentum cardinale, Uterusband o. n. A.
C57.4 Weibliche Adnexe, Adnexe o. n. A.

Regiondre Lymphknoten

Die Tabelle 3.1 zeigt das regionare Lymphabflussgebiet der Eileiter und der breiten und der
anderen uterinen Ligamente.

Die Eileiter-LK entsprechen nach UICC denen des Ovars***". UICC 2010, 2013, 2015 wie AJCC
2010 fuhren fir Eileitertumoren , retroperitonealen LK” nicht als regionar auf. Dies erscheint
aufgrund neuerer Arbeiten nicht gerechtfertigt: 22 % bzw. 47 % der Patientinnen mit primaren
Tubenkarzinomen zeigen retroperitoneale LK***.

Die Lymphabflussgebiete der sehr seltenen Primadrtumoren der uterinen Ligamente (< 180
Tumoren weltweit beschrieben)* sind wenig untersucht. Bei Injektion von radioaktiven und
nicht-radioaktiven Markierungssubstanzen in bestimmte uterine Bander (infundibulo-
pelvisches, ovarielles, rundes Ligament) lassen sich paraaortale, parakavale, pelvische wie ret-
roperitoneale Lymphknoten identifizieren. Bei Injektion in das runde Ligament werden auch
inguinale LK markiert®.

Vorlaufig fassen wir in Tabelle 3.1 die regionaren LK der Eileiter und uterinen Ligamente zu-
sammen. Eine adaquate Bewertung der regiondren LK bei Eileiterneoplasien umfasst Ubli-

cherweise aortale und Becken-LK*®, nach UICC > 10 LK*.

*uicc 2010, 2013, 2015 und AJCC 2010 fiihren diese anatomischen Bereiche nicht auf.
“° Kleppe et al 2015.

“ Wittekind, Meyer 2010; Wittekind et al 2013, S. 152; Wittekind et al 2015, S. 292.

*> Ma, Duan 2014,

* pjithkumar et al 2005.

* Kurman et al 2014, . 113-19.

* Kleppe et al 2015 ; Kleppe et al 2014.

“® Edge et al 2010 (AJCC), S. 430.

7 Wittekind, Meyer 2010.
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Tab3.1 Regiondre Lymphknoten/regiondre Lymphabflussgebiete der Eileiter, des breiten Ligaments

und der anderen uterinen Ligamente

Die Klassifikation gilt nur fir Karzinome der Eileiter und Ligament (s. Tab 3.1 und Morphologiegruppen4s)

Organbereich Regiondre Lymphknoten49 n. uicc™® Regiondre Lymphknoten n. AJCC 2010
Laterale sakrale LK -

Eileiter, Aa. iliacae communes LK Aa. iliacae communes LK

breites Liga- Aa. iliacae externae LK Aa. iliacae externae LK

ment Aa. iliacae internae LK Aa. iliacae internae LK

sonstige uteri-
nen Ligamente

Aa. hypogastricae LK

Aa. hypogastricae LK

Obturatorius LK, Aa. Obturatoriae LK

Obturatorius LK, Aa. Obturatoriae LK

Inguinale LK

Inguinale LK

Paraaortale LK

Paraaortale LK

Parakavale LK

Interaortokavale LK

Becken-LK 0. n. A.

3.3 Verschliisselung der Tumoren der Eileiter, des breiten Ligaments und der anderen

uterinen Ligamente

Tabelle 3.2 zeigt die in der WHO-Klassifikation 2014°* aufgefiihrten Tumoren der Eileiter und

der uterinen Ligamente der Dignitat /1, /2 und /3, die Tumornamen, die ICD-O-3.1-M-Ziffer,

die ICD-3-Topographieziffer und die zugehérige ICD-10-Diagnoseziffer.

Tab 3.2 Verschliisselung der Tumoren der Eileiter (n. WHO 2014)

53
Tumor

ICD-O- ICD-O- ICD-10-
3.1-M 3-T GM 2016

Epitheliale Tumoren und Zysten

Seros-tubales intraepitheliales Karzinom (IEN)54

8441/2  C57.0 D07.3>

Serdses Zystadenom mit Borderline-Malignitat
Atypisch proliferierender seréser Tumor

Seroser Tumor mit geringem Malignitatspotential 0. n. A.

Serdser Borderline-Tumor
Atypischer proliferativer seréser Tumor

8442/1 C57.0-4 D39.7

Seroses papilldres Zystadenokarzinom, niedriggradig
Low grade seréses Karzinom

Serds-papillares Adenokarzinom

Seroses mikropapillares Karzinom

8460/3 C57.0-4  C56.9

Seroses papillares Oberflachenkarzinom, hochgradig
High grade seréses Karzinom

8461/3 C57.0 C57.0

Endometrioides Adenokarzinom o. n. A.
Endometrioides Karzinom o. n. A.

8380/3 C57.0 C57.0

8 Adzersen, Becker (00) 2016, Tab 3.1, S. 43.
* LK wie wie Ovar (Wittekind et al 2013, S. 152); Wittekind et al 2015, S. 292.
*® Wittekind, Meyer 2010; Wittekind et al 2015, S. 292.

> Edge et al 2010, s. 429.
> Kurman et al 2014.

>3 Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-O-3.1-Morphologieabscnitt 2014. Abweichende Begriffe aus Kurman et al 2014 oder eigene Er-

ganzungen in Kursivschrift.

> Dignitét /2 fehlt in der ICD-0-3.1 2014, soll aber kodiert werden kénnen.
> D07.3 Sonstige und nicht ndher bezeichnete weibliche Genitalorgane” ist nicht genau zutreffend, da es sich um ein ,,ndher bezeichnetes”

Carcinoma in situ des Eileiters handelt.
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Tumor® ICD-O- ICD-0O- ICD-10-

3.1-M 3T GM 2016

Endometrioides Zystadenokarzinom

Undifferenziertes Karzinom o. n. A. 8020/3 C57.0 C57.0

Muzindses Adenokarzinom, (inklus. Zystadenokarzinom u. hochpris-  8480/3 C57.0-4 C57.0

matisch-zelluldres muzinéses Karzinom)

Kolloidales Adenokarzinom, Kolloidkarzinom

Mukoides Karzinom, mukoides Adenokarzinom

Mukdses Adenokarzinom, mukdoses Karzinom

Ubergangszellkarzinom o. n. A. 8120/3 C57.0 C57.0

Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A 8310/3 C57.0-4 C57.

Gemischte epithelial-mesenchymale Tumoren

Adenosarkom 8933/3 C57.0-4 C57.0

Karzinosarkom o. n. A. 8980/3 C57.0 C57.0

Mesenchymale Tumoren

Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C57.0-4 C57.0

Keimzell-Tumoren

Malignes Teratom o. n. A. (immature teratoma) 9080/3 C57.0 C57.0

Embryonales Teratom

Malignes Teratoblastom

Unreifes malignes Teratom

Unreifes Teratom o. n. A.

Sonstige Tumoren

Mesonephrischer Tumor o. n. A. 9110/1 C57.1-4 C57.1-4

Tumor des Wolff‘schen Ganges

Wolff'scher Adnextumor

Ependymom o. n. A. (epithelial, klarzellig, tanzytisch, zellreich) 9391/3 C57.1-4 C57.1-4

Tumoren des hamatopoietischen und lymphoiden Gewebes’’ Zu spezifi- C57.0 D07.3,
zieren D39.7,
xxxx/1/2/ C81.-bis
3 C88.-

C91.-bis
C96.-

3.3.1

tene Tumoren der Eileiter

In der WHO Klassifikation 2014 gegeniiber der WHO Klassifikation 2003 nicht mehr enthal-

In Tabelle 3.2 sind einige Tumorentitdaten nicht mehr enthalten, die in der 2003 WHO Klassifi-

kation der Brust und weiblichen Genitalorgane®® aufgefiihrt waren. Tabelle 3.3 zeigt diese Enti-

taten, die ab 01.01.2015 durch die neueren Morphologien moglichst ersetzt werden sollen. Da

tumoren 2014.

*® Fir das ,,8310/3 Klarzellige Adenokarzinom o. n. A.“ ist in Kurman et al 2014, S. 104 eine zahlengedrehte M-Ziffer aufgefiihrt (8130/3).

die M-Ziffern der Tabelle 3.3 auch noch in der ICD-0-3.1 2003, 1. Rev. 2014 enthalten sind, ist

ihre Kodierung erlaubt, entspricht jedoch nicht dem Stand der WHO-Klassifikation der Eileiter-

> Wenn primar am Eileiter oder den Gebirmutterligamenten diagnostiziert, wird die spezifische Tumormorphologie nach der ,Organspezifischen
Tumordokumentation, Tumoren der hdmatopoietischen und lymphoiden Gewebe” [Adzersen, Becker 2016 (11)] und die Lokalisation C57.0-9 ko-

diert.

*8 Tavassoli, Devilee 2003.
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Tab 3.3 In der WHO Klassifikation 2014°° gegeniiber der WHO Klassifikation 2003%° nicht mehr ent-
haltene Tumoren der Eileiter

ICD-0O-3- ICD-0O-3- ICD-10-GM

Tumor M T 2014

[Plattenepithelkarzinom o. n. A.] 8070/3 C57.0 C57.0
[Endometrioides Adenom mit Borderline-Malignitat] 8380/1 C57.0 D39.7
[Muzindser zystischer Tumor mit Borderline-Malignitat /inkl. in-  8472/1 C57.0 D39.7
testinaler Typ, endozervikal-dhnlich)]

[Maligner Muller-Mischtumor] 8950/3 C57.0 C57.0
[Chorionkarzinom 0. n. A.] 9100/3 C57.0 C57.0
[Trophoblastischer Plazentatumor] 9104/1 C57.0 D39.7

** Kurmann et al 2014.
% Tumoren, enthalten in der WHO Klassifikation der , Tumoren der Eileiter und des Peritoneums” , Tavassoli, Devilee 2003, S. 113 ff.
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4

4.1

4.2

Tab 4.1

Tumoren des Gebarmutterkorpers (Corpus uteri):

Uterusendometrium und Uterusmyometrium (Sarkome)

Topographischer Geltungsbereich des Gebarmutterkorpers (Corpus Uterus)

Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern

nach ICD-0-3.1 zugeordnet:

C54.0 Isthmus uteri, unteres Uterinsegment

C54.1 Endometrium, Glandulae uterinae, Stroma des Endometriums
C54.2 Myometrium

C54.3 Fundus uteri

C54.8 Corpus uteri, mehrere Teilbereiche tGberlappend

C54.9 Corpus uteri, Uteruskorper

C55.9 Uterus o. n. A, Uterin o. n. A.

Regiondre Lymphknoten

Tabelle 4.1 zeigt die regiondren Lymphabflussgebiete der Gebarmutter. Regiondre
Lymphadenektomie und histologische Untersuchung von > 6 LK (x/6) werden empfohlen®'.
FIGO bezeichnet < 6 LK als pNXGZ. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die tbliche

Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und die Anzahl der untersuchten LK angegeben werden, z. B.

(0/4).

Regionidre Lymphknoten/regionire Lymphabflussgebiete des Gebdrmutterkdrpers (Corpus
uteri): Endometrium und Myometrium

Die regiondren Lymphabflussgebiete und die regiondren LK des Endometriums (endometroide, vill6s-

glandulare, plattenepitheliale, gemischte, muzindse, serose, klarzellige, undifferenzierte Karzinome,
mesodermale Mischtumoren einschlieBlich Karzinosarkom und maligner Mller’scher Mischtumor) und

des Myometriums (Leiomysarkome, endometriales Stromasarkom, Adenosarkom) sind gleich.

Die TNM-/FIGO-Stadieneinteilungen sind unterschiedlich!

Organbereich  Regiondre Lymphknoten (LK)

®! Wwittekind, Meyer 2010; Edge et al 2010, S. 404.
%2 Edge et al 2010, S. 405.
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Corpus uteri Obturator LK

Aa. iliacae internae, einschlieBlich hypogastrische LK

Aa. iliacae communes

Aa. iliacae externae

Prasakrale LK

Parametriale (parametrane) LK
Para-aortale LK

Parakavale LK
Interaortokavale LK

4.3 Verschliisselung der Tumoren des Gebarmutterkérpers: Endometrium und

Myometrium

Tabelle 4.2 zeigt die in der WHO-Klassifikation der ,Tumoren der weiblichen Fortpflanzungsor-

gane” 2014% aufgefiihrten Tumoren des Gebarmutterkdrpers der Dignitat /1, /2 und /3, die

Tumornamen, die ICD-0-3.1-M-Ziffer, die ICD-3-Topographieziffer und die zugehérige ICD-10-

GM 2016 Diagnoseziffer.

Tab 5.1 Verschliisselung der Tumoren des Gebirmutterkorpers®
Tumor® ICD-0-3.1 ICD-0-3.1- ICD-10-GM
M T 2016

EPITHELIALE TUMOREN UND VORLAUFER

Vorliufer®
Atypische Hyperplasie (AH) 8380/2 C54.1 D07.0
Endometrioide intraepitheliale Neoplasie (EIN)

Endometriale Karzinome
Endometrioides Adenokarzinom o. n. A. 8380/3 C54.1 C54.1
Adenokarzinom mit Plattenepithelmetaplasie 8570/3 C54.1 C54.1
Adenokarzinom in tubulovillésem Adenom 8263/3 C54.1 C54.1
(villoglanduldr)
Papillotubuldres Adenokarzinom
Tubulopapillares Adenokarzinom
Endometrioides Adenokarzinom, sekretor. Variante 8382/3 C54.1 C54.1
Muzindses Adenokarzinom 8480/3 C54.1 C54.1
Serds-endometriales intra-epitheliales Karzinom®’ 8441/2 C54.1 D07.0
Serdses Adenokarzinom o .n. A. 8441/3 C54.1 C54.1
Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A. 8310/3 C54.1 C54.1
Neuroendokrine Tumoren
Karzinoidtumor o. n. A. 8240/3 C54.1 C54.1
Karzinoid o. n. A.
Neuroendokriner Tumor, Grad 1
Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig, low grade
Typisches Karzinoid
Kleinzelliges Karzinom o. n. A., high grade 8041/3 C54.1 C54.1
Reservezellkarzinom, Rundzellkarzinom
Kleinzelliges neuroendokrines Karzinom
Grofzelliges neuroendokrines Karzinom, high grade 8013/3 C54.1 C54.1

% Kurman et al 2014.

* Tabelle 4.2 enthilt alle Tumoren des Gebirmutterkérpers, die in der WHO Klassifikation 2014 (Kurman et al 2014) aufgefiihrt sind.

% Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-0-3.1-Morphologie. Abweichende Begriffe aus Kurman et al 2014 oder eigene Ergénzungen in

Kursivschrift.
% Zu Vorldufern endometrialer und ovarieller Karzinome, s. Kurman und McConnell (2010).
% Dignitit /2 fehlt in der ICD-0-3.1-M 2014.
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Tumor® ICD-0-3.1 ICD-0-3.1- ICD-10-GM
M T 2016
Gemischtzelliges Adenokarzinom 8323/3 C54.1 C54.1
Undifferenziertes Karzinom o. n. A., dedifferenziertes 8020/3 C54.1 C54.1
Karzinom
MESENCHYMALE TUMOREN
Leiomyomatose 0. n. A. 8890/1 C54.2, C55.9 D39.0
Diffuse Leiomyomatose
Intravendse Leiomyomatose
Metastasierendes Leiomyom 8898/1 C54.2, C55.9 D39.0
Tumor der glatten Muskulatur mit fraglichem malignem 8897/1 C54.0,C54.2-9, D39.0
Potential C55.9
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Epitheloides Leiomyosarkom 8891/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Myxoides Leiomyosarkom 8896/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Niedrigmalignes Stromasarkom des Endometriums 8931/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Stromasarkom des Endometriums o. n. A. (undifferen- 8930/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Ziert)
Undifferenziertes Sarkom 8805/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Keimstrang-Stromatumor o. n. A. 8590/1 C54.0-9, C55.9 D39.0
Gonaden-Stromatumor o. n. A.
Keimstrangtumor o. n. A.
Rhabdomyosarkom o. n. A. 8900/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Rhabdosarkom
Malignes PEComa o. n. A.*® 8714/3 C54.0-9, C48.0, C54.0-9, C48.0,
Perivaskuldre epitheloidzellig-differenzierte Neoplasie C49.4 C49.4
Angiomyolipom AML
Klarzell-Zucker-Tumor der Lunge CCST
Lymphangioleiomyomatose LAM
GEMISCHT EPITHELIALE UND MESENCHYMALE TUMOREN
Adenosarkom 8933/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Karzinosarkom o. n. A. 8980/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Neuroektodermale Tumoren®
Ewing-Sarkom (extra-skelettal)”’, EES 9260/3 C54.0-9,C55.9  C54.0, C54.2-9,
Peripherer primitiver neuroektodermaler Tumor pPNE T C49.0-9
Peripherer neuroektodermaler Tumor 9364/372 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Neuroektodermaler Tumor o. n. A.
Peripherer primitiver neuroektodermaler Tumor, pPNET
Medulloblastom o. n. A. 9470/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Desmoplastisches / nodulares Medulloblastom, 9471/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9
Medulloblastom mit extensiver Nodularitat
GroRzelliges Medulloblastom, Anaplastisches 9474/3 C54.0-9, C55.9 C54.0, C54.2-9

Medulloblastom

LYMPHOIDE UND MYELOIDE TUMOREN

9680/3, 9712/3,
9690/3, 9699/3,
9687/3,9811/3-
9818/3,9837/3,

Maligne Lymphome / Lymphoide Neoplasien”*, €54.0-9,C55.9  (€81.0-C91.9

inklusive Plasmozytom

% PEComa = Perivascular Epitheloid Cell Tumor. PEComas sind eine Familie von mesenchymalen Tumoren. Zu ihr gehdren das Angiomyolipom
(AML), der Klarzell-Zucker-Tumor der Lunge (CCST) und die Lymphangioleiomyomatose (LAM) (Fletcher et al 2013, S. 230f). Die Entitat ,8714/3
PEComa*“ ist in der derzeitigen ICD-O-3.1 2014 und der SEER Validierungs Liste (SEER 2012) nicht enthalten, soll aber kodiert werden kénnen (s. a.
Kurmann et al 2014, S. 146).

* Die seltenen neuroektodermalen Tumoren des Uteruskérpers wurden in Tabelle 4.2 explizit ergiéinzt, da sie in der WHO Klassifikation 2014 nur im
Textteil ohne M-Ziffern aufgefiihrt sind (siehe Kurman et al 2014, S. 152).

7 Extra-skelettale und skelettale Ewing-Sarkome haben die gleiche Morphologie-Ziffer (Fletcher et al 2013, S. 306).

7L EES und PNET werden heute (2014) als eine Familie von Ewing-Tumoren angesehen (Applebaum et al 2011; Yoon et al 2014; Ikhwan et al 2013).
2 Der primitive periphere neuroektodermale Tumur pPNET hat in der ICD-O-3 eine eigenstandige M-Ziffer: 9364/3. Bei Auswertungen ist darauf zu
achten, das extra-skelettale Ewing-Sarkom und den pPNET als Weichgewebetumoren gemeinsam auszuwerten.

7 Die Verschliisselung erfolgt entsprechend dem Handbuch der lymphoiden und himatopoietischen Tumoren mit der ICD-O-3-T-verschliisselung
C54.0-9, C55.9 [Adzersen, Becker 2016 (11)].
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Tumor® ICD-0-3.1 ICD-0-3.1- ICD-10-GM
M T 2016
9734/3,9724/3,
9725/3,9719/3,
9651/3-9662/3,
9590/3-9729/3
Leukimien / Myeloische Neoplasien” 9861/3 C54.0-9,C55.9 (€92.3
9800/3-9975/3
43.1 In der WHO Klassifikation 2014 gegeniiber der WHO Klassifikation 2003 nicht mehr enthal-

tene Tumoren des Uteruskoérpers

In Tabelle 4.2 sind einige Tumorentitaten nicht mehr enthalten, die in der WHO Klassifikation

2003 unter den , Tumoren des Uteruskdpers” aufgefiihrt waren’. Tabelle 4.3 zeigt diese Enti-

téten. Da die M-Ziffern der Tabelle 4.3 auch noch in der ICD-0-3.1 2014 enthalten sind, ist ihre

Kodierung erlaubt, entspricht jedoch nicht dem derzeitigen Stand des Wissens.

Tab 4.3 In der WHO Klassifikation 2014 gegeniiber der WHO Klassifikation 2003 nicht mehr enthalte-

ne Tumoren des Uteruskdrpers’®

[Das Chorionkarzinom o. n. A., der trophoblastische Plazentatumor, der epitheloide Trophoblasttumor,

die invasive Blasenmole (maligne, Chorionadenoma destruens, Chorionadenom, metastatisch) sind kei-

ne Neoplasien der Gewebe des Uteruskorpers im engeren Sinne, sondern ,gestationale” (Schwanger-

schafts-)Tumoren. Sie werden nachsten Abschnitt behandelt].

Tumor”’ ICD-0-3.1-  ICD-0-3.1- ICD-10-GM
M T 2014
Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8070/3 C54.1 C54.1
Ubergangszellkarzinom o. n. A. 8120/3 C54.1 C54.1
Karzinofibrom 8934/3 C54.0-9, C55.9 C54.2
Chorionkarzinom o. n. A. 9100/3 C54.1 C58
Trophoblastischer Plazentatumor 9104/1 C54.1 D39.2
Epitheloider Trophoblasttumor 9105/3 C54.1 C58
Invasive Blasenmole (maligne, Chorionadenoma destruens, 9100/1 C54.1 D39.2
Chorionadenom, metastatisch)
Villdses Adenokarzinom 8262/3 C54.1 C54.1
Endometrioides Adenokarzinom, Flimmerepithel-Variante 8383/3 C54.1 C54.1

" Das im Uterus auftretende ,9930/3 Myelosarkom*, auch als Chlorom oder granulozytéres Sarkom bezeichnet, ist kein ,,Sarkom” sondern eine
extramedulldre Leukamie der myeloiden Reihe, meist die lokale Manifestation einer akute myeloiden Leukdmie (AML), die aus einer Infiltration

myeloider Blasten in das lokale Gewebe besteht und histologisch wie ein Sarkom imponiert (Ohanian et al 2013).

”® Tavassoli, Devilee 2003, S. 217 ff.

7® Die gestationalen Tumoren wurden in der WHO-Klassifikation 2003 unter Uteruskérpertumoren aufgefiihrt (Tavassoli, Devilee 2003).
7 Tumoren, enthalten in der dlteren 2003 WHO Klassifikation der , Tumoren des Uteruskorpers” (Tavassoli, Devilee 2003).
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5

5.1

5.2

5.3

Tab 5.2

5.4

Tab 5.3

Trophoblastische Tumoren

Topographischer Geltungsbereich der trophoblastischen Neoplasien

Trophoblastischen Neoplasien werden folgender spezifischen Lokalisationsziffer nach ICD-O-3

zugeordnet:

C58.9 Plazenta, Eihdute

Regiondre Lymphknote

Lymphknotenbeteiligung ist selten bei Schwangerschaftstumoren, hat aber eine schlechte
Prognose. Eine N-Klassifikation (regionale LK) fiir das Staging dieser Tumoren wird nicht
durchgefihrt, d. h. N ist nicht anwendbar. LK-Metastasen trophoblastischer Tumoren werden

als M1 klassifiziert.”®

Verschliisselung der trophoblastischen Neoplasien

Tabelle 5.2 zeigt die in der WHO-Klassifikation der ,Tumoren der weiblichen Fortpflanzungsor-
gane” 2014 aufgefiihrten gestationalen (Schwangerschafts-)Tumoren der Dignitat /1 und /3,
die Tumornamen, die ICD-0-3.1-M-Ziffer, die ICD-3-Topographieziffer und die zugehdorige ICD-

10-Diagnoseziffer. /2 Dignitaten werden nicht gefunden.

Verschliisselung der trophoblastischen Neoplasien

79 ICD-0O- ICD-10-
Tumor 3.1-M ICD-O-3-T 2016
Chorionkarzinom o. n. A. 9100/3 C58.8 C58
Trophoblastischer Plazentatumor 9104/1 C58.8 D39.2
Epitheloider Trophoblasttumor (ETT) 9105/3 C58.8 C58
Molenschwangerschaft
Invasive Blasenmole 9100/1 C58.8 D39.2

Chorionadenom, metastatisch
Chorioadenoma destruens
Invasive Mole o. n. A.

Maligne Blasenmole

Prognosescore trophoblastischer Tumoren

Prognosefaktoren trophoblastischer Tumoren mit Risikoabschatzung80

Prognosefaktor 0 1 2 4
Alter <40 240 - -
Vorausgegangene Schwangerschaft Hydatiforme Abort Schwangersc -
Mole h.am
Termin

7 Wittekind, Meyer 2010, Wittekind et al 2015, S.298 f; Edge et al 2010, S. 438.
7 Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-0-3.1 2014. Begriffe aus Kurman et al 2014 oder eigene Ergédnzungen in Kursivschrift.
# wittekind, Meyer 2010; Wittekind et al 2015; Edge et al 2010, S. 438 (AJCC).
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Monate nach Index-Schwangerschaft <4 4-6 7-12 >12

Serum-hCG vor Behandlung (1U/1) <103 103-104 104-105 >105

GrofSter Tu-Durchmesser (inkl. Uterus) <3 3-4cm >5cm -

Lokalisation der Metastasen Lunge Milz, Niere  Gastro- Leber,
intestinal Gehirn

Anzahl Metastasen - 1-4 5-8 >8

Vorher fehlgeschlagene Chemotherapien - - Eine >2
Substanz- Substan
Chemo zen

Chemo

Gesamt-Score

Niedriges Risiko Score<6

Hohes Risiko Score>7
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6

6.1

6.2

Tab 6.1

6.3

Tumoren des Gebarmutterhalses (Cervix uteri)

Topographischer Geltungsbereich der Zervixtumoren

Tumoren des Gebarmutterhalses (,,Zervix“) werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern

nach ICD-0-3 zugeordnet:

C53.0 Endozervix, innerer Muttermund, Ovula Nabothi, Zervikaldrisen, Zervikalkanal,
Zervixhohle

C53.1 Ektozervix, duBerer Muttermund

C53.8  Cervix uteri, mehrere Teilbereiche Gberlappend, Cervixstumpf, zervikoportale Epi-
thelgrenze

C53.9  Cervix uteri, Cervix uteri 0. n. A., Gebarmutterhals

Regiondre Lymphknoten

Tabelle 6.1 zeigt die regiondaren Lymphabflussgebiete der Zervix uteri. Regiondre
Lymphadenektomie und histologische Untersuchung von > 6 LK (x/6) werden empfohlen®..
FIGO bezeichnet < 6 LK als pNXSZ. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die Ubliche
Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und die Anzahl der untersuchten LK angegeben werden, z. B.

(0/4).

Regionidre Lymphknoten/regionire Lymphabflussgebiete der Cervix uteri

Die Klassifikation gilt nur fur Karzinome (epitheliale Tumoren, s. Tab 6.2 und Morphologiegruppen83).

Organbereich  Regiondre Lymphknoten (LK)*

Cervix uteri Parazervikale LK

Parametriale (parametranen) LK

Hypogastrische LK
Aa. iliacae internae
Obturator LK

Aa. iliacae communes

Aa. iliacae externae

Prasakrale LK

Laterale sakrale LK

*Paraaortale LK sind nicht-regiondr, also M1.

Verschliisselung der Tumoren des Gebarmutterhalses
Tabelle 6.2 zeigt die in der WHO-Klassifikation der ,Tumoren der weiblichen Fortpflanzungsor-

gane” 2014 aufgeflihrten Tumoren der Cervix uteri der Dignitat /1, /2 und /3, die Tumorna-

¥ Wittekind, Meyer 2010; Edge et al 2010, S. 396.
8 Edge et al 2010, S. 396.
8 Adzersen, Becker (00) 2016, Tab 3.1, S. 43.
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men, die ICD-0-3.1-M-Ziffer, die ICD-3-Topographieziffer und die zugehérige ICD-10-GM 2016

Diagnoseziffer.

Tab 6.2 Verschliisselung der Tumoren des Gebarmutterhalses (Cervix uteri, Zervix der Gebarmutter)
84 ICD-O- ICD-10-GM
Tumor 3.1-M ICD-O-3-T 2016
EPITHELIALE TUMOREN
Tumoren des Plattenepithels und Vorliufer™
Squamose intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8077/2 C53.0-9 D06.0-9

Zervikale intraepitheliale Neoplasie Grad 3
CIN 3 mit schwerer Dysplasie

CIN3o0.n. A

Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8070/3 C53.0-9 C53.0-9
Verhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8071/3 C53.0-9 C53.0-9
Grolzelliges nichtverhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8072/3 C53.0-9 C53.0-9
Papilléres Plattenepithelkarzinom 8052/3 C53.0-9 C53.0-9
Basaloides Plattenepithelkarzinom 8083/3 C53.0-9 C53.0-9
Verrukoses Karzinom o. n. A. (warziges PEK) 8051/3 C53.0-9 C53.0-9
Ubergangszellkarzinom o. n. A. (squamo-transitional) 8120/3 C53.0-9 C53.0-9
Lymphoepitheliales Karzinom 8082/3 C53.0-9 C53.0-9

Glanduldre Tumoren und Vorlaufer

Adenocarcinoma in situ o. n. A. 8140/2 C53.0-9 D06.0-9

Adenokarzinom o. n. A. (inkl. friihinvasives Adenokarzinom) 8140/3 C53.0-9 C53.0-9

Endozervikales Adenokarzinom, gewohnlicher Typ
Muzinéses Adenokarzinom (0. n. A.) 8480/3 C53.0-9 C53.0-9

Kolloidkarzinom, mukoides Karzinom, mukoides Adenokarzinom,
mukdses Adenokarzinom, mukéses Karzinom, muzindses Karzinom

Endozervikales) muzindses Adenokarzinom, gastrischer Typ 8482/3 C53.0-9 C53.0-9
Adenokarzinom vom intestinalen Typ 8144/3 C53.0-9 C53.0-9
Siegelringzellkarzinom 8490/3 C53.0-9 C53.0-9
Adenokarzinom in tubulovillésem Adenom (villoglanduldres A.) 8263/3 C54.1 C54.1

Papillotubulares Adenokarzinom
Tubulopapillares Adenokarzinom

Endometrioides Adenokarzinom o. n. A. 8380/3 C53.0-9 C53.0-9
Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A. 8310/3 C53.0-9 C53.0-9
Serdses Adenokarzinom o .n. A. 8441/3 C53.0-9 C53.0-9
Malignes Mesonephrom (Karzinom des Wolff-Ganges, 9110/3 C53.0-9 C53.0-9
Mesonephrisches Adenokarzinom)

Adenokarzinom mit neuroendokriner Differenzierung 8574/3 C53.0-9 C53.0-9

Karzinom mit neuroendokriner Differenzierung

Andere epitheliale Tumoren

Adenosquamoses Karzinom 8560/3 C53.0-9 C53.0-9
Adenokarzinomato6s-epidermoider Tumor
Kombiniertes Adeno-Plattenepithelkarzinom

Glaszellkarzinom, glassy cell carcinoma 8015/3 C53.0-9 C53.0-9
Adenoides Basalzellkarzinom 8098/3 C53.0-9 C53.0-9
Adenozystisches Karzinom 8200/3 C53.0-9 C53.0-9

Zylindroides Adenokarzinom
Zylindrom o. n. A

Neuroendokrine Tumoren

Karzinoidtumor o. n. A. 8240/3 C53.0-9 C53.0-9
Karzinoid o. n. A.

# Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-0-3.1 2014. Abweichende Begriffe aus Kurmann et al 2014 oder eigene Ergénzungen in Kursiv-
schrift.
8 zur Dokumentation der in situ Neoplasien der Zervix siehe auch den nachsten Abschnitt ,,6.4 Dokumentation CIN2- und CIN3“.
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84 ICD-0O- ICD-10-GM
Tumor 3.1-M ICD-O-3-T 2016
Neuroendokriner Tumor, Grad 1
Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
Typisches Karzinoid
Atypischer Karzinoidtumor 8249/3 C53.0-9 C53.0-9
Neuroendokriner Tumor, Grad 2,
MaRig differenziertes neuroendokrines Karzinom
Kleinzelliges Karzinom o. n. A., high grade 8041/3 C53.0-9 C53.0-9
Rundzellkarzinom
Kleinzelliges neuroendokrines Karzinom
Grosszelliges neuroendokrines Karzinom, high grade 8013/3 C50.0-9 C50.0-9
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. 8020/3 C53.0-9 C53.0-9
MESENCHYMALE TUMOREN
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C53.0-9 C53.0-9
Embryonales Rhabdomyosarkom 8910/3 C53.0-9 C53.0-9
Embryonales pleomorphes Rhabdomyosarkom
Sarcoma botryoides, botryoides Sarkom
Alveolares Weichteilsarkom 9581/3 C53.0-9 C53.0-9
Hamangiosarkom 9120/3 C53.0-9 C53.0-9
Angiosarkom)
Maligner peripherer Nervenscheidentumor (MPNST o. n. A.) 9540/3 C53.0-9 C53.0-9
Liposarkom o. n. A. 8931/3 C53.0-9 C53.0-9
Undifferenziertes Sarkom (endozervikal) 8805/3 C53.0-9 C53.0-9
Ewing Sarkom®® 9364/3 €53.0-9 €53.0-9
Peripherer neuroektodermaler Tumor, neuroektodermaler Tumor o.
n. A., peripherer primitiver neuroektodermaler Tumor, pPNET
GEMISCHT EPITHELIAL-MESENCHYMALE TUMOREN
Adenosarkom 8933/3 C53.0-9 C53.0-9
Karzinosarkom o. n. A. 8980/3 C53.0-9 C53.0-9
MELANOZYTISCHER TUMOR C53.0-9 C53.0-9
Malignes Melanom o. n. A. 8720/3 C53.0-9 C53.0-9
KEIMZELLTUMOREN
Dottersacktumor 9071/3 C53.0-9 C53.0-9
Endodermaler Sinustumor
Infantiles Embryonalkarzinom
Polyvesikularer Vitellintumor
Hepatoider Dottersacktumor
LYMPHOIDE UND MYELOIDE TUMOREN
Maligne Lymphome / Lymphoide Neoplasien®, 9680/3, 9712/3, C54.0-9, C81.0-C91.9
inklusive Plasmozytom 9690/3, 9699/3, C55.9
9687/3,9811/3-
9818/3, 9837/3,
9734/3,9724/3,
9725/3,9719/3,
9651/3-9662/3,
9590/3-9729/3
Leukimien / Myeloische Neoplasien® 9861/3 C54.0-9, C92.3
9800/3-9975/3 C55.9

¥ EES und PNET werden heute (Stand 01.10.2014) als eine Familie von Tumoren angesehen (Familie der skelettalen und extra-skelettalen Ewing
Tumoren) (Applebaum et al 2011; Yoon et al 2014; Ikhwan et al 2013). Das typische Ewing-Sarkom des Knochens wird mit 9260/3 kodiert, das extra-
skelettale Ewing Sarkom der anderen (Weich-)gewebe (als pPNET bezeichnet) mit 9364/3 verschlisselt. Beide werden als Ewing Sarkome bezeich-

net.

¥ Die Verschliisselung erfolgt entsprechend dem Handbuch der lymphoiden und himatopoietischen Tumoren mit der ICD-O-3-T-verschliisselung

C54.0-9, C55.9 [Adzersen, Becker 2016 (11)].

® Das im Uterus auftretende ,9930/3 Myelosarkom*, auch als Chlorom oder granulozytéres Sarkom bezeichnet, ist kein ,,Sarkom*“, sondern eine
extramedulldre Leukamie der myeloiden Reihe, meist die lokale Manifestation einer akute myeloiden Leukdmie (AML), die aus einer Infiltration

myeloider Blasten in das lokale Gewebe besteht und histologisch wie ein Sarkom imponiert (Ohanian M et al 2013).
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6.3.1 In der WHO Klassifikation 2014 gegeniiber der WHO Klassifikation 2003 nicht mehr enthal-
tene Tumoren der Cervix uteri
In Tabelle 6.2 sind einige Tumorentitaten nicht mehr enthalten, die in der WHO Klassifikation
der Brust und weiblichen Genitalorgane 2003% aufgefiihrt waren. Tabelle 6.3 zeigt diese Enti-
taten, die ab 01.01.2015 durch die neueren Morphologien moglichst weggelassen bzw. ersetzt
werden sollen. Da die M-Ziffern der Tabelle 6.3 auch noch in der revidierten ICD-0-3.1 2014
enthalten sind, ist ihre Kodierung erlaubt, entspricht jedoch nicht dem Stand der WHO-

Klassifikation der Zervixtumoren 2014.

Tab 6.3 In der WHO Klassifikation 2014 gegeniiber der WHO-Klassifikation 2003 nicht mehr enthal-
tene Tumoren des Gebarmutterhalses (Cervix uteri)

Tumor® ICD-0-3.1- ICD-0-3.1- ICD-10-GM
M T 2016

Mikroinvasives Plattenepithelkarzinom 8076/3 C53.0-9 C53.0-9
Plattenepithel-Carcinoma in situ o. n. A. 8070/2 C53.0-9 D06.0-9
Intraepitheliales Plattenepithelkarzinom o. n. A.

Villéses Adenokarzinom 8262/3 C53.0-9 C53.0-9
Niedrigmalignes Stromasarkom des Endometriums 8931/3 C53.0-9 C53.0-9
Nephroblastom o. n. A. (Wilms-Tumor) 8960/3 C53.0-9 C53.0-9

6.4 Dokumentation CIN2- und CIN3

[Hochgradige plattenepitheliale intraepitheliale Lasion, zervikale intraepitheliale Neoplasie

Grad 2 und Grad 3, plattenepitheliales Carcinoma in situ (CIS)]

Die plattenepithelialen Dysplasien der Cervix uteri unterliegen einer besonderen Bewertung.
Zytologische und pathohistologische Einordnungen und Beurteilungen sind in transatlanti-
schen®, europaischen®® und deutschen® Publikationen beschrieben worden.

Die hoch-gradige Dysplasien/ Dyskaryosen und das Carcinoma in situ der Zervix (CIS) werden
allgemein unter CIN3** zusammengefasst.

Im 2001 Bethesda-System der Einteilung der zervikalen Zytologien werden moderate und

schwere Dysplasien, respektive CIN2 und CIN3 und das Carcinoma in situ unter HSIL [hochgra-

dige intraepitheliale Plattenepithelldsion (high-grade squamous intraepithelial lesion)] zusam-

mengefasst™. Ahnlich ist die Darstellung der Britischen Gesellschaft fiir Klinische Zytology®

8 Tavassoli, Devilee 2003.

® Tumoren, enthalten in der dlteren 2003 WHO Klassifikation der ,Tumoren der Cervix uteri” (Tavassoli, Devilee 2003).
o Solomon, Nayar 2004, Bethesda 2001 System.

2 Herbert et al 2007, Denton et al 2008.

% 5. S2-Leitlinie Zervixkarzinom 2008; Siebert et al 2006.

% Bethesda 2001; Denton et al 2008.

% Solomon et al 2002.

% Denton et al 2008; s. d. Tabelle 1.
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(BSCC), die eine zweistufige Einteilung (niedrig-gradige Dyskaryose = LSIL und hochgradige
Dyskaryose = HSIL) favorisiert”.

Die Europadischen Leitlinien fir die Qualitatssicherung beim Zervixkarzinom-Screening empfeh-
len dringend die ,,moderate mit der schweren Dysplasie als hochgradige Ldsionen” zu verbin-
den. Unabhéangig davon, ,,ob oder nicht das [anschliefsende] klinische Management der mode-
raten Dysplasie von der schweren Dysplasie verschieden ist, (sollte) die moderate Dysplasie
eher als hoch-gradige denn als niedrig-gradige eingestuft werden“*.

Die Pathogenese, der Krankheitsverlauf und die therapeutischen Konsequenzen bei CIN2 und
CIN3 dhneln sich. Ein besonderes dokumentarisches Interesse im Sinne des weiteren Verlaufs
der Erkrankung gilt fir beide Lasionen. Eine binare Einteilung der zervikalen Lasionen in nied-
rig-gradige und hoch-gradige Lasionen im Sinne des Bethesda-Systems (LSIL und HSIL) vorzu-
nehmen, bedeutet, dass auch CIN2 dokumentationspflichtig wird”. Generell besteht seit eini-
gen Jahren eine starke Tendenz innerhalb der Pathologie, die intraepithelialen Neoplasien in
zwei Stufen (niedrig- und hochgradig) einzuteilen®.

In der Konsequenz empfehlen wir, eine zervikale intraepitheliale Neoplasie zu dokumentieren,

wenn eine hoch-gradige intraepitheliale Plattenepithelldsion (HSIL) vorliegt; diese kann als mo-

derate Dysplasie, als CIN2, als schwere Dysplasie, als CIN3 oder als Carcinoma in situ beschrie-

ben sein. Dokumentationstechnisch wird eine HSIL der Zervix mit 8077/2, topographisch mit

C53.0-1, C53.8-9 und diagnostisch mit D06.0-1, D06.7, D06.9 verschlisselt.

* Herbert et al 2007.

*® Herbert et al 2007.

% Diese Auffassung einer bindren Einteilung wird von Prof. Sinn, Sektion fiir Gynikologische Pathologie, Univ.-Klinikum Heidelberg, unterstiitzt
(personl. Mitteilung, 01.08.2011), da die CIN-Einteilung zunehmend obsolet wird. Es werden eher textuale (niedriggradige / hochgradige Dysplasie /
Dyskaryose, intraepithale niedriggradige / hochgradige Plattenepithelldsion, LSIL und HISL mit den entsprechenden qualititsgesicherten zytologi-
schen und patho-histolologischen Beurteilungen) als numerische Systeme (Papanicolaou I-V, CIN1-3) empfohlen. Jene sind auch besser in das welt-
weit genutzte Bethesda System (TBS) tibersetzbar. Die Grenzunterscheidung liegt zwischen LSIL/geringe Dysplasie/CIN1 versus
HSIL/moderate/schwere Dysplasie/CIN2 und CIN3/Carcinoma in-situ. Dies zeichnet sich auch zunehmend fiir die intraepithelialen Vulvaneoplasien
VIN2 und VIN3 ab.

% persinliche Mitteilung. Prof. P. Sinn, Juni 2011.
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7 Tumoren der Vagina

7.1 Topographischer Geltungsbereich

Tumoren der Vagina haben die Lokalisationsziffer nach ICD-0O-3.1:

C52.9 Vagina o. n. A., Fornix vaginae, Gartner-Gang, Hymen, Scheidengewdélbe

7.2 Regiondre Lymphknoten
Tabelle 7.1 zeigt die regiondren Lymphabflussgebiete der Vagina. Regionare
Lymphadenektomie und histologische Untersuchung von > 6 LK (x/6) bei inguinaler
Lymphadenektomie und > 6 LK (x/6) bei pelviner Lymphadenektomie werden empfohlen™.
FIGO bezeichnet < 6 LK als pNXlOZ. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die lbliche
Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und die Anzahl der untersuchten LK angegeben werden, z. B.

(0/4)**.

Tab 7.1 Regionidre Lymphknoten/regionire Lymphabflussgebiete der Vagina

Die Klassifikation gilt nur fiir Karzinome (epitheliale Tumoren, s. Tab 7.2 und Morphologiegruppen1°4).

Organbereich Regiondre Lymphknoten (LK)

Vagina, obere Zwei-Drittel Becken-LK 0. n. A,, pelvine LK
Obturator-LK
Aa. iliacae internae
A. hypogastica
Aa. iliacae externae

Vagina, unteres Drittel Inguinale und femorale LK (Leiste)

7.3 Verschliisselung der Tumoren der Vagina
Tabelle 7.2 enthélt die in der WHO-Klassifikation der , Tumoren der weiblichen Fortpflan-
zungsorgane” 2014’ aufgefihrten vaginalen Neoplasien der Dignitat /1, /2 und /3, den Tu-
mornamen, die ICD-0-3.1-M-Ziffer, die ICD-3-Topographieziffer und die zugehorige ICD-10-GM
2016 Diagnoseziffer.

Tab 7.2 Verschliisselung der Tumoren der Vagina

6 ICD-O- ICD-O- ICD-10-GM

Tumor™
3.1-M 3.1-T 2016

Epitheliale Tumoren

Tumoren des Plattenepithels und Vorlaufer

101

Wittekind, Meyer 2010.

Edge et al 2010, S. 388: ,The rules of staging are similar to those for carcinoma of the cervix.”

Wittekind, Meyer 2010, S. 12 (allgemeine Regel).

1% Adzersen, Becker (00) 2016, Tab 3.1, S. 43.

1% Kurman et al 2014.

Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-O-3.1-Morphologie. Abweichende Begriffe aus Kurman et al 2014 oder eigene Ergdnzungen in
Kursivschrift.
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Tumor'® ICD-O- ICD-O- ICD-10-GM
3.1-M 3.1-T 2016
Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8070/3 C52.9 C52
Verhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8071/3 C52.9 C52
Grolzelliges nichtverhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8072/3 C52.9 C52
Basaloides Plattenepithelkarzinom 8083/3 C52.9 C52
Verrukoéses Karzinom o. n. A. 8051/3 C52.9 C52
Plattenepithelilae intraepitheliale Neoplasie
Squamadse lintraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8077/2 C52.9 D07.2
Squamose intraepitheliale Neoplasie, Grad 3
Vaginale intraepitheliale Neoplasie Grad 3
VAIN3
Plattenepithelzell-Carcinoma in situ o. n. A. 8070/2 C52.9 D07.2
Intraepitheliales Plattenepithelkarzinom o. n. A.
Glanduldre Tumoren
Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A. 8310/3 C52.9 C52
Endometrioides Adenokarzinom o. n. A. 8380/3 C52.9 C52
Malignes Mesonephrom (Mesonephrisches Adenkarzinom) 9110/3 C52.9 C52
Andere epitheliale Tumoren
Adenosquamoses Karzinom 8560/3 C52.9 C52
Adenoides Basalzellkarzinom 8098/3 C52.9 C52
Neuroendokrine Tumoren
Kleinzelliges Karzinom o. n. A. (kleinzell. neuroendokr. Karzinom) 8041/3 C52.9 C52
GroRzelliges neuroendokrines Karzinom 8013/3 C52.9 C52
Mesenchymale Tumoren
Embryonales Rhabdomyosarkom (Sarcoma botryoides) 8910/3 C52.9 C52
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C52.9 C52
Undifferenziertes Sarkom 8805/3 C52.9 C52
Gemischt-epitheliale und mesenchymale Tumoren
Adenosarkom 8933/3 C52.9 C52
Karzinosarkom o. n. A. 8980/3 C52.9 C52
Melanozytischer Tumor
Malignes Melanom o. n. A. 8720/3 C52.9 C52
Sonstige Tumoren Zu spezifiz. C52.9 D39.7,
xxxx/1/2/3 D07.2, C52
Dottersacktumor 9071/3 C52.9 C52
Peripherer neuroektodermaler Tumor™’ 9264/3 C52.9 C52
Neuroektodermaler Tumor o. n. A.
Peripherer primitiver neuroektodermaler Tumor
PPNET
Ewing Sarkom
Extraadrenales Paragangliom o. n. A. 8693/1 C52.9 D39.1
Tumoren des hamatopoietischen und ymphoiden Gewebes'”® Zu spezifiz. C52.9 D39.7,
xxxx/1/2/3 D07.2, C91.-
bis C96.-,
C81.-bis
C88.-

107 »Ewing Sarkom“ und ,,PNET“ werden in Kurman et al 2014, S. 226 synonym verwendet. In Fletcher et al 2013 wird das Ewing Sarkom mit der M-

Ziffer 9364/3 bezeichnet. Ewing Sarkome (EWS) und der primitive neuroektodermale Tumor (PNET) gehéren zu einer Ewing-Familie von Tumoren
(EFT) mit unterschiedlichen Graden neuroektodermaler Differenzierung. Die EFT ist durch somatische reziproke chromosomale (t11;22)(q24;q12)
Translokation charakterisiert, die in etwa 85% der Falle auftritt und EWSR1 zu FLI1 fusioniert und zu ein Onkoprotein erzeugt (Fletcher et al 2013, S.
307 f.). Wir empfehlen Fletcher et al 2013, S. 306 folgend, das Ewing Sarkom mit 9364/3 zu verschliisseln, auch wenn unter dieser M-Ziffer in der
ICD-0-3.1 2014 der ,periphere neuroektodermale Tumor” gefiihrt und das ,,Ewing Sarkom* nicht erwahnt wird (dieses hat die ICD-O-3.1 M-Ziffer
9260/3).

1% \Wenn primér vaginal diagnostiziert, wird die spezifische Tumormorphologie nach dem Handbuch , Tumoren der himatopoietischen und lym-
phoiden Gewebe“ [Adzersen, Becker 2016 (11)] und die Lokalisation C52.9 kodiert.
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7.3.1

Tab 8.3

In der WHO Klassifikation 2014 gegeniiber der WHO 2003 nicht mehr enthaltene Tumoren

der Vagina

In Tabelle 7.2 sind einige Tumorentitaten nicht mehr enthalten, die in der WHO Klassifikation

der Brust und weiblichen Genitalorgane 2003

aufgefuhrt waren. Tabelle 7.3 zeigt diese Enti-
taten, die ab 01.01.2015 durch die neueren Morphologien moglichst ersetzt oder weggelassen
werden sollen. Da die M-Ziffern der Tabelle 7.3 auch noch in der ICD-O-3.1 2003, 1. Rev. 2014
enthalten sind, ist ihre Kodierung erlaubt, entspricht jedoch nicht dem Stand der WHO-

Klassifikation der Eileitertumoren 2014.

In der WHO Klassifikation 2014 gegeniiber der WHO 2003 nicht mehr enthaltene Tumoren

der Vagina
Tumor'® ICD-0- ICD-0-3- ICD-10-GM
3.1-M T 2016
Adenozystisches Karzinom 8200/3 C52.9 C52
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. 8020/3 C52.9 C52
Karzinoidtumor o. n. A. 8240/3 C52.9 C52.9
Niedrigmalignes Stromasarkom des Endometriums 8931/3 C52.9 C52
Angiomyxom, aggressives Angiomyxom111 8841/1 C52.9 D39.7
Ewing Sarkom'** 9260/3 C52.9 €52.9

109
110
111

tig.
112
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Tavassoli, Devilee 2003.
Tumoren, enthalten in der dlteren 2003 WHO Klassifikation der , Tumoren der Vagina“ (Tavassoli, Devilee 2003).
Das ,,aggressive Angiomyxom*“ wird in Kurman et al 2104, S. 220, mit der Dignitat /0 aufgefihrt und ist damit nicht mehr dokumentationspflich-

Siehe Fulnote oben zu ,,Ewing Sarkom und PNET".
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8 Tumoren der Vulva

8.1 Topographischer Geltungsbereich der Tumoren der Vulva

Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern

nach ICD-0-3 zugeordnet:

C51.0 Labium majus, Labia majora o. n. A., Bartholin-Driise, [Haut an den grofen Scham-
lippen]

C51.1 Labium minus, Labia minora, Klitoris, Vulva, mehrere Teilbereiche tberlappend

C51.9 Vulva o. n. A., dulReres weibliches Genitale, Frenulum labium, [Haut an der Vulva],

Labia 0. n. A., Labiom o. n. A., Mons pubis, Mons veneris.

Nach TNM-7. Aufl. 2010, Deutsche Version, werden Hauttumoren und das maligne Melanom

der grofen Schamlippen C51.0 und der Vulva C51.9 hier eingeschlossen und nicht unter Haut-
tumoren gefiihrt. Die Merkelzellkarzinome sind hier jedoch, im Gegensatz zur AJCC 7th ed.
2010, ausgeschlossen (TNM 7. Aufl. 2010, S. 166). Sie werden in einem eigenen Abschnitt

bei den Hauttumoren™* aufgefihrt.

8.2 Regiondre Lymphknoten
Tabelle 8.1 zeigt die regiondren Lymphabflussgebiete der Vulva. Regiondre
Lymphadenektomie und histologische Untersuchung von > 6 LK (x/6) werden empfohlen™™.
FIGO bezeichnet < 6 LK als pNXm. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die lbliche

Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und die Anzahl der untersuchten LK angegeben werden, z. B.

(0/4)™.

Tab 8.1 Regiondre Lymphknoten/regiondre Lymphabflussgebiete der Vulva

Die Klassifikation gilt nur fiir Karzinome (epitheliale Tumoren, s. Tab 8.2 und Morphologiegruppenlls).

Organbereich Regiondre Lymphknoten (LK)
Vulva Inguinale LK
Femorale LK

113

Edge et al 2010.

"% Adzersen, Becker 2016 (05).

" Wittekind, Meyer 2010.

Edge et al 2010, S. 379.

Wittekind, Meyer 2010, S. 12 (allgemeine Regel).
18 pdzersen, Becker (00) 2016, Tab 3.1, S. 43.
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8.3

Tab 8.2

Verschliisselung der Tumoren der Vulva

Tabelle 8.2 enthilt alle in der WHO-Klassifikation 2014 aufgefiihrten Vulva-Neoplasien der

Dignitat /1, /2 und /3 mit dem Tumornamen, der ICD-O-3.1-Morphologie-Ziffer, der ICD-3-

Topographie-Ziffer und der zugehorigen ICD-10-GM 2016 Diagnoseziffer.

Verschliisselung der Tumoren der Vulva

Tumor'® ICD-0-3.1- ICD-0O-3- ICD-10-
M T 2016
Epitheliale Tumoren
Epitheliale Tumoren und Vorlédufer
Plattenepitheliale Neoplasien
Squamose lintraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8077/2 C51.0-9 D07.1
Vulvdre intraepitheliale Neoplasie Grad 3, VIN3
High-grade squamése intraepitheliale Lision (HSIL)™*
Differenziert-typische vulvare intraepithelilae Neoplasie122 8071/2 C51.0-9 D07.1
Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8070/3 C51.0-9 C51.0-9
Verhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8071/3 C51.0-9 C51.0-9
Grolzelliges nichtverhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A. 8072/3 C51.0-9 C51.0-9
Basaloides Plattenepithelkarzinom 8083/3 C51.0-9 C51.0-9
Verrukoéses Karzinom o. n. A. 8051/3 C51.0-9 C51.0-9
Basalzellkarzinom o. n. A., Ulcus rodens, pigment. Basalzell-Ca) 8090/3 C51.0-9 C51.0-9
Plattenepithelzell-Carcinoma in situ 0. n. A. = 8070/2 €51.0-9 D07.1
Intraepitheliales Plattenepithelkarzinom o. n. A.
Glandulére Tumoren
Extramammarer M. Paget 8542/3 C51.0-9 C51.0-9
Bartholin’sche Driisentumoren
Adenokarzinom o. n. A. 8140/3 C51.0-9 C51.0-9
Plattenepithelkarzinom o.n.A. 8070/3 C51.0-9 C51.0-9
Adenosquamoses Karzinom 8560/3 C51.0-9 C51.0-9
Ubergangszellkarzinom o.n.A. 8120/3 C51.0-9 C51.0-9
Adenozystisches Karzinom 8200/3 C51.0-9 C51.0-9
Invasives duktales Karzinom o. n. A., Adenokarzinom vom 8500/3 C51.0-9 C51.0-9
Mammadriisentyp, duktales Adenokarzinom o. n. A., duktales
Karzinom o. n. A., Duktalzell-Karzinom, invasives duktales
AdenoCa
Adenokarzinom o. n. A. (inkl. Adenokarzinom der 8140/3 C51.0-9 C51.0-9
Paraurethraldriise, vom Schweissdriisentyp, vom Intestinaltyp
und anderer Typen von Adenokarzinomen)
Maligner Phylloides-Tumor, Cystosarcoma phylloides malignum 9020/3 C51.0-9 C51.0-9
Tumoren der Hautanhangsgebilde
Schwei[idrt’]senadenokarzinom124 8400/3 C51.0-9 C51.0-9
Talgdriisenadenokarzinom125 8410/3 C51.0-9 C51.0-9
Neuroendokrine Tumoren
Kleinzelliges Karzinom o. n. A., high grade 8041/3 C51.0-9 C51.0-9

Reservezellkarzinom, Rundzellkarzinom
Kleinzelliges neuroendokrines Karzinom

19 Kurman et al 2014, 5.229 ff.

120
Kursivschrift.
121
2 n der ICD-0-3

123

24 Ergénzt (KHA).

Ergdnzt (KHA).
34

125

.1 2014 mit dieser Dignitat nicht enthalten, nach Regel F kodierbar.

Als Synonyme werden auch ,,Morbus Bowen” und ,bowenoide Dysplasie” verwendet (Kurman et al 2014, S. 232).

Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-O-3.1-Morphologie. Abweichende Begriffe aus Kurman et al 2014 oder eigene Ergdanzungen in

In Kurman et al 2014 nicht enthalten. In situ-Plattenepithelkarzinome kdnnen an der Vulva auftreten und werden folglich hier eingeschlossen.
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Tumor'® ICD-0-3.1- ICD-0-3- ICD-10-
M T 2016
Grofzelliges neuroendokrines Karzinom, high grade 8013/3 C51.0-9 C51.0-9
Merkel-Zell-Karzinom 8247/3 C51.0-9 C51.0-9
Neuroektodermale Tumoren
Ewing-Sarkom'*° 9364/3 €51.0-9 €51.0-9
Weichgewebetumoren
Embryonales Rhabdomyosarkom (Sarcoma botryoides) 8910/3 C51.0-9 C51.0-9
Alveoldres Rhabdomyosarkom 8920/3 C51.0-9 C51.0-9
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C51.0-9 C51.0-9
Epitheloidsarkom 8804/3 C51.0-9 C51.0-9
Alveolares Weichteilsarkom 9581/3 C51.0-9 C51.0-9
Liposarkom o. n. A. 8850/3 C51.0-9 C51.0-9
Maligner peripherer Nervenscheidentumor (MPNST 0. n. A.) 9540/3 C51.0-9 C51.0-9
Kaposi Sarkom 9140/3 C51.0-9 C51.0-9
Fibrosarkoma o. n. A. 8810/3 C51.0-9 C51.0-9
Dermatofibrosarcoma protuberans127 8832/1 C51.0-9 D39.7
Melanozytischer Tumor
Malignes Melanom o. n. A. 8720/3 C51.0-9 C51.0-9

Keimzelltumoren

Dottersacktumor, endodermaler Sinustumor, infantiles Embry-  9071/3 C51.0-9 C51.0-9
onalkarzinom, polyvesikularer Vitellintumor

8 Zu spezifiz. €51.0-9 D39.7,

xxxx/1/2/3 D07.1,
C81.-bis
C88.-C91.-
bis C96.

Tumoren des hamatopoietischen und ymphoiden Gewebes"

126

Das extraskelettale ,Ewing Sarkom*, Synonym ,PNET, hat in Kurman et al 2014, S. 242 die M-Ziffer ,,9364/3 Peripherer primitiver
neuroektodermaler Tumor, PPNET*, nicht ,9260/3 Ewing Sarkom*“. Ewing Sarkome (EWS) und der primitive neuroektodermale Tumor (PNET) geho-
ren zu der Ewing-Familie von Tumoren (EFT) mit unterschiedlichen Graden neuroektodermaler Differenzierung. Die EFT ist durch somatische rezip-
roke chromosomale (t11;22)(q24;912) Translokation charakterisiert, die in etwa 85% der Falle auftritt und EWSR1 zu FLI1 fusioniert und zu ein
Onkoprotein erzeugt (Fletcher et al 2013, S. 307 f.). Wir empfehlen, Fletcher et al 2013, S. 306ff. folgend, das Ewing Sarkom mit 9364/3 zu ver-
schliisseln, auch wenn unter dieser M-Ziffer in der ICD-0-3.1 2014 der ,,periphere neuroektodermale Tumor” gefiihrt und das ,,Ewing Sarkom* nicht
erwihnt wird (dieses hat die ICD-0-3.1 M-Ziffer 9260/3).

7 pas maligne ,,8832/3 Dermatofibrosarcoma o. n. A.“ ist in Kurman et al 2014 nicht mehr enthalten.

Wenn primér an der Vulva diagnostiziert, wird die spezifische Tumormorphologie nach dem Handbuch ,, Tumoren der hamatopoietischen und
lymphoiden Gewebe“ [Adzersen, Becker 2016 (11)] und die Lokalisation C51.0-9 kodiert.

128
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9.1

Klassifikationen der Tumoren weiblicher Geschlechtsorgane

Hinweis zur TNM- und FIGO-Klassifikation

Fiir die anatomische Ausbreitungs-Klassifikation maligner gynakologischer Tumoren gilt die

TNM-Klassifikation der UICC, 7. Aufl. 2010, ab Diagnosedatum 01.01.2011. Anderungen der T-,
N- und M- und der Stadien-Klassifikationen gegeniiber der 6. Auflage bei den Neoplasien der
Vulva, der Zervix uteri, des Endometriums, der trophoblastaren Schwangerschaftstumoren
und des neu hinzugekommenen Kapitels der Uterussarkome sind entsprechend zu bericksich-
tigen.

Die TNM-Stadien sind durchgdngig mit den FIGO-Stadien abgestimmt. Das Staging gynakologi-
scher Tumoren erfolgt nach TNM, UICC und FIGO. Diese Einteilungen sind ab 2010 unterei-
nander vollstandig kompatibel (s. TNM 7. Aufl. 2010, S.181 ff).

Die TNM-FIGO Einteilungen, wie sie in der TNM 2010'%°, 7. Auflage und der AJCC 2010™, 7.
Auflage, publiziert sind, haben die Zustimmung von FIGO, UICC und den nationalen TNM-

Komitees.

129
3% Edge et al 201
36

Wittekind, Meyer 2010.

0.
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10 Dokumentation bei Syndromen mit erhohtem gyndkologischen
Tumorrisiko
Die Tabelle 10.1 enthilt die haufigeren Syndrome, die mit einem erhohten Krebsrisiko assozi-
iert sind. Patientinnen mit diesen Diagnosen werden erst dann im NCT-Krebsregister doku-
mentiert, wenn eine manifeste Erkrankung diagnostiziert worden ist, d. h. ein maligner Tumor
aufgetreten ist. Der genetische Hintergrund des Auftretens eines Tumors ist, wenn als solcher
erkannt, in Arztbriefen fast immer erwahnt.

Tab 10.1

Genetische Syndrome mit erhohtem Risiko einer gyndkologischen Neoplasie mit betroffe-

nem Gen, Chromosom, Erbgang, assoziierten Neoplasien und ICD-10-Diagnose™!

ICD-
Vererbtes Syndrom Gen Chromosom Erbga Assoziierte Tumoren 10
ng
Kode
Atypisches HNPCC™ MSH6 (GTBP)|2p15 AD | Kolorektale Karzinome, Z80.0
Endometriumkarzinom, Ubergangszell-
karzinom der ableitenden Harnwege
Familidrer Brust-/ Ovarialkrebs™ |BRCA1 17g21.3 AR Mamma, Ovar, Kolon, Leber, Zervix, 780.4
Endometrium, Eileiter, Peritoneum
Familidrer Brustkrebs BRCA2 13913.1 AR Mamma, mannliche Brust, Ovar, Prostata,| Z80.3
Pankreas, Gallenblase, Eileiter, Magen,
Melanom
Fanconi-Anamie (FAN-assoziierte |FANCA 16924.3 X- |AR AML, MDS D61.
Neoplasien) FANCC chrom Plattenepithelkarzinome (HNSCC) 0
FANCD2 BRIP1- Pankreaskarzinome
FANCE 17g23.2 Ovarielle Tumoren
FANCF NSCLC
FANCG Zervixkarzinome
Hereditare Form des kolorektalen | MSH2 2pl6 AD Endometrium, Ovar 280.0
Karzinoms (HNPCC, Lynch- MSH6 2p/3p
Syndrom), ohne Polyposis
Li Fraumeni Syndrom 2 CHEK2 22q12.1 AD |Osteosarkome, Rhabdomyosarkome, an- [Z80.8
dere Weichgewebesarkome, Brust, Kolon,
Rektum, Eierstock, Harnblase
Muir-Torre Syndrom134 MLH1, MSH2|3p, 2p AD Kolonkarzinom, Duodenum, Larynx, Z80.0
Endometrium, Ovar, Talgdriisen
PALB2 PALB2135 |16pl12.2 AR Mammakarzinom, Pankreaskarzinom, Ei- |Z80.0
(partner and localizer of BRCA2) FANCN erstock, mannlicher Brustkrebs, kindliche
(biallelisch) Krebse: Wilms Tumor, Medulloblastom
PNCA3
Peutz-Jeghers STK11 19p13.3 AD Hamartomatése intestinale Polyposis, Q85.
Brust, Eierstock, Zervix, Hoden, Pankreas | 8
Von Hippel-Lindau Krankheit VHL 3p25-26 AD Hamangioblastome (hauptsachlich des Q85.8
ZNS), maligne ZNS-Tumoren, Niere, Ne-
bennieren, Pankreas, Adnexe der Repro-
duktionsorgane136

* AD, autosomal dominant, ** AR, autosomal rezessiv, *** XD, X-chromosomal dominant,

131

Goldgar, Stratton 2003. In: Tavassoli, Devilee 2003, S. 336-7.
Wagner et al 2001.

3 Medeiros et al 2006

* Muir et al 1967.

Pauty et al 2014.

Lonser et al 2003.

132

135
136

*¥***XR, X-chromosomal rezessiv.
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	1 Tumoren des Ovars 
	1.1 Topographischer Geltungsbereich Ovar
	Die Lokalisationsziffer, die den Neoplasien mit Ursprung im Eierstock zugeordnet wird, ist nach ICD-O-3-Topographie:
	C56.9
	Ovar
	1.2 Regionäre Lymphknoten
	Tabelle 1.1 zeigt die regionären Lymphabflussgebiete des Ovars. Die UICC empfiehlt für die Feststellung eines pN0-Status bei Eierstocktumoren die Entfernung und Untersuchung von ≥ 10 LK. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die übliche Zahl nicht erreicht wird, soll pN0 und die Anzahl der untersuchten LK angegeben werden, z. B. (0/4).
	Tab 1.1  Regionäre Lymphknoten/regionäre Lymphabflussgebiete des Ovars Die Klassifikation umfasst sämtliche histologischen Typen mit Ursprung im ovariellen Gewebe: epitheliale, mesenchymale (Stromatumoren), keimsträngige, gemischte und mesotheliale Tumoren. 
	Ausgeschlossen sind hämatopoietisch-lymphoide Tumoren. 
	Organbereich 
	Regionäre Lymphknoten (LK) bzw. regionäres Lymphabflussgebiet,
	Ovar
	Aa. iliacae internae LK, einschließlich Aa. hypogastricae LK
	Obturator LK, Aa. obturatoriae LK
	Aa. iliacae communes LK
	Aa. iliacae externae LK
	Laterale sakrale LK
	Para-aortale LK
	Parakavale LK
	Inter-aorto-kavale LK 
	Inguinale LK
	Beckenlymphknoten o. n. A.
	Retroperitoneale LK o. n. A.
	1.3 Verschlüsselung der Tumoren des Ovars
	Tabelle 1.2 enthält die in der 2014 WHO Klassifikation der „Tumoren der weiblichen Geschlechtsorgane und des Bauchfells“ aufgeführten Tumoren des Ovars der Dignität /1, /2 und /3, die nach Tumorarten geordneten Tumornamen, die zugehörige ICD-O-3.1-M-Ziffer, die ICD-O-3-Topographieziffer und die zugehörige ICD-10-Diagnoseziffer. 
	Tab 1.2 Verschlüsselung der Tumoren des Ovars
	TUMOR
	ICD-O-3.1-M
	ICD-O-3-T
	ICD-10 GM 2016
	EPITHELIALE TUMOREN
	Seröse Tumoren
	Seröses Zystadenom mit Borderline-Malignität
	Atypisch proliferierender seröser Tumor 
	Seröser Tumor mit geringem Malignitätspotential o .n. A.
	8442/1
	C56.9
	D39.1
	Seröser Borderline-Tumor – mikropailläre Variante / Nicht-invasives niedrig-gradiges seröses Karzinom
	8460/2
	C56.9
	D07.3
	Seröses papilläres Zystadenokarzinom, niedriggradig 
	Low grade seröses Karzinom
	Serös-papilläres Adenokarzinom 
	Seröses mikropapilläres Karzinom
	8460/3
	C56.9
	C56
	Seröses papilläres Oberflächenkarzinom, hochgradig
	High grade seröses Karzinom
	8461/3
	C56.9
	C56
	Muzinöse Tumoren
	Muzinöser zystischer Tumor mit Borderline-Malignität 
	Atypisch proliferierender muzinöser Tumor 
	Muzinöser Tumor mit geringem Malignitätspotential o. n. A. 
	Muzinöses Zystadenom mit Borderline-Malignität 
	Pseudomuzinöses Zystadenom mit Borderline-Malignität
	8472/1
	C56.9
	D39.1
	Muzinöses Adenokarzinom
	Kolloidales Adenokarzinom
	Kolloidkarzinom
	Mukoides Karzinom
	Mukoides Adenokarzinom
	Muköses Adenokarzinom
	Muköses Karzinom
	Muzinöses Karzinom
	Pseudomyxoma peritonei mit unbekanntem Primärtumor
	8480/3
	C56.9
	C56, C78.6
	Endometroide Tumoren
	Endometrioides Adenom mit Borderline-Malignität
	Atypischer proliferativer endometrioider Tumor
	Endometrioider Tumor mit niedrigem Malignitätspotential
	Endometrioides Zystadenom mit Borderline-Malignität
	Endometroider Borderline-Tumor 
	8380/1
	C56.9
	D39.1
	Endometrioides Adenokarzinom o. n. A.
	Endometrioides Karzinom o. n. A.
	Endometrioides Zystadenokarzinom
	8380/3
	C56.9
	C56
	Klarzellige Tumoren
	Klarzelliges Adenofibrom mit Borderline-Malignität 
	Klarzelliges Zystadenofibrom mit Borderline-Malignität
	Klarzell-Borderline Tumor
	Atypischer proliferativer Klarzell-Tumor
	8313/1
	C56.9
	D39.1
	Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A.
	8310/3
	C56.9
	C56
	Brenner-Tumoren 
	Brenner-Tumor mit Borderline-Malignität 
	Proliferierender  Brenner Tumor
	9000/1
	C56.9
	D39.1
	Maligner Brenner-Tumor
	9000/3
	C56.9
	C56
	Sero-muzinöse Tumoren
	Sero-muzinöser Borderline-Tumor
	Atypischer proliferativer sero-muzinöser Tumor
	8474/1
	C56.9
	D39.1
	Sero-muzinöses Karzinom
	8474/3
	C56.9
	C56
	Adenokarzinom o. n. A.
	8140/3
	C56.9
	C56
	Undifferenziertes Karzinom o. n. A.
	8020/3
	C56.9
	C56
	Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	Epidermoidkarzinom (inkl. Epidermoidzyste)
	8070/3
	C56.9
	C56
	MESENCHYMALE TUMOREN
	Niedrigmalignes Stromasarkom des Endometriums
	Endometroides stromales Sarkom
	Niedriggradiges endometroides Stromasarkom
	8931/3 
	C56.9
	D39.1
	Stromasarkom des Endometriums o. n. A. 
	Endometriumsarkom o. n. A. 
	Hochmalignes Stromasarkom des Endometriums
	Endometroides stromales Sarkom
	Hochgradiges endometroides Stromasarkom
	8930/3
	C56.9
	D39.1
	GEMISCHTE EPITHELIALE UND MESENCHYMALE TUMOREN
	Adenosarkom
	8933/3
	C56.9
	C56
	Karzinosarkom o. n. A. 
	8980/3
	C56.9
	C56
	KEIMSTRANG-STROMATUMOREN
	Reine Stroma-Tumoren
	Zellreiches Fibrom
	8810/1
	C56.9
	D39.1
	Fibrosarkom o. n. A.
	8810/3
	C56.9
	C56
	Maligner Steroidzelltumor
	8670/3
	C56.9
	C56
	Reine Keimstrang-Tumoren
	Maligner Granulosazelltumor
	Granulosazellkarzinom 
	Sarkomatoider Granulosazelltumor
	Adulter Granulosazelltumor
	8620/3
	C56.9
	D39.1
	Juveniler Granulosazelltumor
	8622/1
	C56.9
	D39.1
	Sertoli-Zell-Tumor o. n. A.
	8640/1
	C56.9
	D39.1
	Keimstrangtumor mit anulären Tubuli
	8623/1
	C56.9
	D39.1
	Gemischte Keimstrang-Stroma-Tumoren
	Sertoli-Leydig-Zelltumoren
	Intermediär differenzierter Sertoli-Leydig-Zell-Tumor
	8631/1
	C56.9
	D39.1
	Intermediär differenzierter Sertoli-Leydig-Zell-Tumor mit heterologen Elementen
	8634/1
	C56.9
	D39.1
	Schlecht differenzierter Sertoli-Leydig-Zell-Tumor
	8631/3
	C56.9
	C56.
	Schlecht differenzierter Sertoli-Leydig-Zell-Tumor mit heterologen Elementen
	8634/3
	C56.9
	C56
	Retiformer Sertoli-Leydig-Zell-Tumor
	8633/1
	C56.9
	D39.1
	Retiformer Sertoli-Leydig-Zell-Tumor, mit heterologenElementen
	8634/1
	C56.9
	D39.1
	Keimstrang-Stromatumor o. n. A.
	Keimstrangtumor o. n. A.
	Ovar-Stromatumor
	8590/1
	C56.9
	D39.1
	Primitive Keimzellzelltumoren
	Dysgerminom
	9060/3
	C56.9
	C56
	Dottersacktumor 
	Endodermaler Sinustumor
	Infantiles Embryonalkarzinom
	Polyvesikulärer Vitellintumor
	Hepatoider Dottersacktumor
	9071/3
	C56.9
	C56
	Embryonalkarzinom o. n. A., embryonales Adenokarzinom
	9070/3
	C56.9
	C56
	Chorionkarzinom o. n. A.
	9100/3
	C56.9
	C56
	Malignes Teratom o. n. A., embryonales Teratom, malignes Teratoblastom, unreifes malignes Teratom, unreifes T. o. n. A.
	9080/3
	C56.9
	C56
	Germinaler Mischtumor 
	Gemischtes Teratom und Seminom
	9085/3
	C56.9
	C56
	MONODERMALES TERATOM UND SOMATO-TYPISCHE TUMOREN, ENTSTEHEND AUS EINER DERMOIDZYSTE
	Maligne Struma ovarii
	9090/3
	C56.9
	C56
	Karzinoidtumor o. n. A., Karzinoid o. n. A.
	Neuroendokriner Tumor, Grad 1
	Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
	Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
	Typisches Karzinoid (inklusive insulär, trabekulär)
	8240/3
	C56.9
	C56
	Struma-Karzinoid, Struma ovarii und Karzinoid
	9091/1
	C56.9
	D39.1
	Becherzellkarzinoid, Mukokarzinoidtumor, muzinöses Karzinoid
	8243/3
	C56.9
	C56
	Talgdrüsenadenokarzinom
	8410/3
	C56.9
	C56
	Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8070/3
	C56.9
	C56
	KEIMZELL–KEIMSTRANG-STROMA-TUMOREN
	Gonadoblastom
	Inklusive Gonadoblastom mit malignem Keimzelltumor
	9073/1
	C56.9
	D39.1
	Gemischter Keimzell-Keimstrang Stromatumor, unklassifiziert
	8594/1
	C56.9
	D39.1
	SONSTIGE TUMOREN
	Rete ovarii-Tumoren
	Malignes Mesonephrom, Karzinom des Wolff-Ganges, Mesonephrisches Adenokarzinom, Mesonephrom o. n. A.
	9110/3
	C57.7,
	C56.9
	C56
	Mesonephrischer Tumor o. n. A., ovarieller Tumor des Wolff-Ganges
	9110/1
	C57.7
	D39.1
	Kleinzelliges Karzinom (vom Intermediärtyp), hyperkalzämischer Typ
	8044/3
	C56.9
	C56
	Kleinzelliges Karzinom o. n. A., pulmonaler Typ
	8041/3
	C56.9
	C56
	Nephroblastom o. n. A. (Wilms Tumor)
	8960/3
	C56.9
	C56
	Extraadrenales Paragangliom o. n. A.
	8693/1
	C56.9
	D39.1
	Solid-pseudopapillärer Tumor, papillär-zystischer Tumor, solide und papilläre epitheliale Neoplasie, solider und zystischer Tumor
	8452/1 
	C56.9
	D39.1
	MESOTHELIALE TUMOREN
	Diffuses malignes Mesotheliom
	9050/3
	C56.9
	C56
	LYMPHOIDE UND HÄMATOPOIETISCHE TUMOREN 
	Maligne Lymphome / Lymphoide Neoplasien,
	inklusive Plasmozytom
	9680/3, 9712/3, 9690/3, 9699/3, 9687/3, 9811/3-9818/3, 9837/3, 9734/3, 9724/3, 9725/3, 9719/3, 9651/3-9662/3, 9590/3-9729/3
	C56.9
	C81.- bis C88.-
	Leukämien / Myeloische Neoplasien
	9800/3-9975/3
	C56.9
	C91.-bis C96.-
	1.3.1 In der 2014 WHO Klassifikation nicht mehr enthaltene Tumoren des Ovars
	In Tabelle 1.2 sind zahlreiche Tumorentitäten nicht mehr enthalten, die in der 2003 WHO Klassifikation der Brust und weiblichen Genitalorgane aufgeführt waren. Tabelle 1.3 zeigt diese Entitäten, die ab 01.01.2015 durch die neueren Morphologien möglichst ersetzt werden sollen. Da die M-Ziffern der Tabelle 1.3 auch noch in der ICD-O-3.1 2014 enthalten sind, ist ihre Kodierung erlaubt, entspricht jedoch nicht dem Stand der histologischen Einteilung der 2014 WHO-Klassifikation ovarieller Tumoren. 
	Tab 1.3 Tumoren des Ovars, die in der WHO Klassifikation 2014 nicht mehr enthalten sind
	Tumor
	ICD-O-3-
	M
	ICD-O-3-
	T
	ICD-10-GM 2014
	Großzelliges neuroendokrines Karzinom
	8013/3
	C56.9
	C56
	Basalzelltumor
	8090/1
	C56.9
	D39.1
	Urothelkarzinom o. n. A. (non-Brenner-Typ)
	8120/3
	C56.9
	C56
	Adenokarzinom o. n. A.
	8140/3
	C56.9
	C56
	Adenoid-zystisches Karzinom
	8200/3
	C56.9
	C56
	Maligner Enterochromaffin-like-cell-Tumor, malignes ECL-Zell-Karzinoid 
	8242/3
	C56.9
	C56
	Zystischer Tumor, Borderline
	8310/1
	C56.9
	D39.1
	Klarzelliges Adenokarzinofibrom
	8313/3
	C56.9
	C56
	Endometrioides Adenofibrom mit Borderline-Malignität (Zystadenofibrom)
	8381/1
	C56.9
	D39.1
	Malignes endometrioides Adenofibrom
	8381/3
	C56.9
	C56
	Seröses Adenokarzinom o. n. A., obsolet → z. B. 8460/3, 8461/3
	8441/3
	C56.9
	C56
	Papilläres Zystadenom mit Borderline Malignität
	8451/1
	C56.9
	C39.1
	Serös-papillärer Oberflächentumor mit Borderline-Malignität
	8463/1
	C56.9
	D39.1
	Muzinöses papilläres Zystadenom mit Borderline Malignität, obs. → 8472/1
	8473/1
	C56.9
	D39.1
	Hepatoides Adenokarzinom
	8576/3
	C56.9
	C56
	Stromatumor mit geringeren Keimstranganteilen
	8593/1
	C56.9
	D39.1
	Gynandroblastom
	8632/1
	C56.9
	D39.1
	Leydig-Zell-Tumor o. n. A.
	8650/1
	C56.9
	D39.1
	Malignes Melanom o. n. A.
	8720/3
	C56.9
	C56
	Undifferenziertes Sarkom (ovariell)
	8805/3
	C56.9
	C56
	Maligner Müller-Mischtumor (Karzinosarkom)
	8950/3
	C56.9
	C56, C54.0-9
	Seröses Adenofibrom mit Borderline-Malignität
	9014/1
	C56.9
	D39.1
	Seröses Adenokarzinofibrom obsolet
	9014/3
	C56.9
	C56
	Muzinöses Adenokarzinofibrom
	9015/3
	C56.9
	C56
	Polyembryom
	9072/3
	C56.9
	C56
	Ependymom o. n. A.
	9391/3
	C56.9
	C56
	Glioblastom o. n. A. (Glioblastoma multiforme)
	9440/3
	C56.9
	C56
	Primitiver neuroektodermaler Tumor o. n. A.
	9473/3
	C56.9
	C56
	Medulloepitheliom o. n. A.
	9501/3
	C56.9
	C56
	1.4 Mehrfachtumoren und Mehrfachhistologien des Ovars
	Es gelten die allgemeinen Verschlüsselungsregeln für Mehrfachtumoren (s. Handbuch der allgemeinen Tumordokumentation 2016, Kapitel 3.3), sie sind als erstes anzuwenden. Eine Sonderregel für synchrone bilaterale Eierstocktumoren gleicher Morphologie ist zu beachten (s. u.). Daneben zeigt Tabelle 1.3 die Verschlüsselungsregeln bei gemischten bzw. kombinierten Morphologien ovarieller Lokalisation in einem Tumor.
	Tab 1.3 Verschlüsselungsregeln der Mehrfachtumoren des Ovars einschließlich gemischter bzw. kombinierter Morphologien des Ovars mit zwei oder mehr Histologien in einem Tumor 
	(Ausgeschlossen Tumoren der hämatopoietischen und lymphoiden Gewebe 9590/3–9989/3 und Kaposi-Sarkom 9140/3) 
	Tumoreigenschaften, -lokalisation und zeitliches Auftreten
	Tumordokumentation
	Tumoren mit unterschiedlicher Morphologiegruppe (Tab. 3.4 Allg. Handbuch 2016)
	Zwei oder mehr Tumoren 
	Beidseitige epitheliale Tumoren (M 8000-8799) innerhalb von drei Monaten
	Ein Tumor
	Ein ovarieller Tumor mit zwei oder mehr der folgenden Morphologien: 
	- Klarzell-Adenokarzinom
	- Endometroides Adenokarzinom 
	- Muzinöses Adenokarzinom
	- Papilläres Adenokarzinom
	- Seröses Adenokarzinom
	- Plattenepithelkarzinom
	- Übergangszellkarzinom (Brenner)
	Ein Tumor; zu kodieren:
	8323/3 Gemischtzelliges Adenokarzinom
	Zeitliches Auftreten
	Invasiver Tumor innerhalb von drei Monaten nach in-situ-Tumor diagnostiziert
	Ein Tumor
	2 Tumoren des Peritoneums
	2.1 Topographischer Geltungsbereich
	Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern nach ICD-O-3 zugeordnet:
	48.1
	Näher bezeichnete Teile des Peritoneums, Excavatio rectouterina, Douglas-Raum, Mesenteriolum der Appendix, Mesenterium, Mesokolon, Omentum und näher bezeichnete Teile des Peritoneums 
	48.2
	Peritoneum o. n. A., Peritonealhöhle
	2.2 Regionäre Lymphknoten
	Tabelle 2.1 zeigt die regionären Lymphabflussgebiete primärer Peritonealkarzinome (analog zu Ovar), wobei die ICD-O-3 C48.1, C48.2 undC48.8 aber nur für weibliche Patienten gelten. 
	Tab 2.1  Regionäre Lymphknoten/regionäre Lymphabflussgebiete des PeritoneumsDie Klassifikation gilt nur für primäre Karzinome des Peritoneums (meist Adenokarzinome). 
	Organbereich 
	Regionäre Lymphknoten (LK),
	Peritoneum
	Aa. iliacae internae LK, einschließlich Aa. hypogastricae LK
	Obturator LK, Aa. Obturatoriae LK
	Aa. iliacae communes LK
	Aa. iliacae externae LK
	Laterale sakrale LK
	Para-aortale LK
	Parakavale LK
	Inter-aorto-kavale LK 
	Inguinale LK
	Beckenlymphknoten o. n. A.
	Retroperitoneale LK o. n. A.
	2.3 Verschlüsselung
	Tabelle 2.2 enthält die in der WHO-Klassifikation der „Tumoren der weiblichen Fortpflanzungsorgane“ aufgeführten Tumoren des Peritoneums der Dignität /1 und /3, den Tumornamen, die ICD-O-3.1-M-Ziffer, die ICD-O-3-Topographieziffer und die zugehörige ICD-10 GM Diagnoseziffer. Die Tabelle 2.2 der Peritonealtumoren gilt auch für männliche Patienten. 
	Tab 2.1 Verschlüsselung der primären Tumoren des Peritoneums
	Tumor
	ICD-O-3.1-
	M
	ICD-O-3.1-T
	ICD-10-GM 2016
	Mesotheliale Tumoren
	Diffuses malignes Mesotheliom (DMM)
	9050/3
	C48.1-2
	C45.1
	Epitheliale Tumoren vom Müller’schen Typ
	Seröses Zystadenom mit Borderline-Malignität 
	Atypisch proliferierender seröser Tumor
	Seröser Tumor mit geringem Malignitätspotential o. n. A. 
	Seröser Borderline-Tumor
	Atypischer proliferativer seröser Tumor 
	8442/1
	C48.1-2
	D48.4
	Seröses papilläres Zystadenokarzinom, niedriggradig 
	Low grade seröses Karzinom
	Serös-papilläres Adenokarzinom 
	Seröses mikropapilläres Karzinom
	8460/3
	C48.1-2
	C48.1-2
	Seröses papilläres Oberflächenkarzinom, hochgradig
	Primäres seröses papilläres Karzinom des Peritoneums
	High grade seröses Karzinom
	8461/3
	C48.1-2
	C48.1-2
	Tumoren der glatten Muskulatur 
	Leiomyomatose o. n. A. 
	Intravskuläre Leiomyomatose
	Leiomyomatosis peritonealis disseminata
	8890/1
	C48.1-2
	D48.4
	Tumor unbekannter Abstammung 
	Desmoplastischer kleinzelliger Tumor
	Desmoplastischer klein-rundzelliger Tumor
	8806/3
	C48.1-2
	C48.1-2
	Sonstige primären Tumoren
	Solitärer fibröser Tumor (exrapleural) (SFT)
	8815/1 
	C48.1-2
	D48.4
	Maligner solitärer fibröser Tumor (SFT)
	8815/3
	C48.1-2
	C48.1-4
	Abdominale Fibromatose
	Abdominaler Desmoidtumor
	Mesenteriale Fibromatose 
	Beckenfibromatose
	8822/1
	C48.1-2
	D48.4
	Myofibroblastentumor o. n. A. 
	Entzündlicher Myofibroblastentumor
	8825/1
	C48.1-2
	D48.4
	Extra-gastrointestinaler Stromatumor
	„Extra-gastrointestinaler“ GIST
	Maligner GIST 
	(prognostische Gruppe 3b, 5, 6a, 6b)
	8936/3
	C48.1-2
	C48.1-4
	Niedrigmalignes Stromasarkom des Endometriums
	Endometroides stromales Sarkom
	Niedriggradiges endometroides Stromasarkom
	8931/3 
	C48.1-2
	C48.1-4
	Stromasarkom des Endometriums o. n. A. 
	Endometriumsarkom o. n. A. 
	Hochmalignes Stromasarkom des Endometriums
	Endometroides stromales Sarkom
	Hochgradiges endometroides Stromasarkom
	8930/3
	C48.1-2
	C48.1-4
	2.4 Sekundäre Tumoren des Peritoneums
	Die häufigsten sekundären Tumoren des Peritoneums sind metastatische Karzinome, niedriggradige muzinöse Neoplasien - assoziiert mit einem Pseudomyxoma peritonei -, metastatische Sarkome und die Gliomatosis des Peritoneums - meist in Assoziation mit einem ovariellen Teratom. Das Pseudomyxoma peritonei hat eine eigene M-Ziffer: 8480/6. Es gehört aber nicht zu den primären Bauchfelltumoren, sondern stellt ein metastasiertes „Muzinöses Adenokarzinom“, meist der Eierstöcke oder unbekannten Ursprungs, dar, wie die /6 bereits andeutet. Das „Pseudomyxoma peritonei“ soll nicht unter der ICD-O-3.1 Lokalisation „C48.1-2, Peritoneum“ dokumentiert werden, da das Peritoneum als Ursprungsort einer muzinösen Neoplasie weltweit bisher nicht beschrieben worden ist. 
	3 Tumoren der Eileiter (Tuba uterina), des breiten Ligaments und anderer Ligamente der Gebärmutter
	3.1 Topographischer Geltungsbereich Eileiter 
	Tumoren der anatomischen Bereiche der Eileiter (griechisch: Salpinx; lateinisch: tuba uterina; tuba fallopii; englisch: Fallopian tube), der breiten und der anderen uterinen Ligamente werden den folgenden spezifischen Lokalisationsziffern nach ICD-O-3.1 zugeordnet:
	C57.0
	Eileiter, Tubae uterinae
	C57.1
	Ligamentum latum uteri, Mesovarium, Parovarialregion
	C57.2
	Ligamentum rotundum
	C57.3
	Parametrium, Ligamentum cardinale, Uterusband o. n. A.
	C57.4
	Weibliche Adnexe, Adnexe o. n. A.
	3.2 Regionäre Lymphknoten
	Die Tabelle 3.1 zeigt das regionäre Lymphabflussgebiet der Eileiter und der breiten und der anderen uterinen Ligamente. 
	Die Eileiter-LK entsprechen nach UICC denen des Ovars,. UICC 2010, 2013, 2015 wie AJCC 2010 führen für Eileitertumoren „retroperitonealen LK“ nicht als regionär auf. Dies erscheint aufgrund neuerer Arbeiten nicht gerechtfertigt: 22 % bzw. 47 % der Patientinnen mit primären Tubenkarzinomen zeigen retroperitoneale LK,.
	Die Lymphabflussgebiete der sehr seltenen Primärtumoren der uterinen Ligamente (< 180 Tumoren weltweit beschrieben) sind wenig untersucht. Bei Injektion von radioaktiven und nicht-radioaktiven Markierungssubstanzen in bestimmte uterine Bänder (infundibulo-pelvisches, ovarielles, rundes Ligament) lassen sich paraaortale, parakavale, pelvische wie retroperitoneale Lymphknoten identifizieren. Bei Injektion in das runde Ligament werden auch inguinale LK markiert. 
	Vorläufig fassen wir in Tabelle 3.1 die regionären LK der Eileiter und uterinen Ligamente zusammen. Eine adäquate Bewertung der regionären LK bei Eileiterneoplasien umfasst üblicherweise aortale und Becken-LK, nach UICC ≥ 10 LK. 
	Tab 3.1  Regionäre Lymphknoten/regionäre Lymphabflussgebiete der Eileiter, des breiten Ligaments und der anderen uterinen Ligamente 
	Die Klassifikation gilt nur für Karzinome der Eileiter und Ligament (s. Tab 3.1 und Morphologiegruppen)
	Organbereich
	Regionäre Lymphknoten n. UICC
	Regionäre Lymphknoten n. AJCC 2010
	Laterale sakrale LK
	-
	Eileiter,
	breites Ligament
	sonstige uterinen Ligamente
	Aa. iliacae communes LK
	Aa. iliacae communes LK
	Aa. iliacae externae LK
	Aa. iliacae externae LK
	Aa. iliacae internae LK
	Aa. iliacae internae LK
	Aa. hypogastricae LK
	Aa. hypogastricae LK
	Obturatorius LK, Aa. Obturatoriae LK
	Obturatorius LK, Aa. Obturatoriae LK
	Inguinale LK
	Inguinale LK
	Paraaortale LK
	Paraaortale LK 
	Parakavale LK
	-
	Interaortokavale LK 
	-
	-
	Becken-LK o. n. A.
	3.3 Verschlüsselung der Tumoren der Eileiter, des breiten Ligaments und der anderen uterinen Ligamente
	Tabelle 3.2 zeigt die in der WHO-Klassifikation 2014 aufgeführten Tumoren der Eileiter und der uterinen Ligamente der Dignität /1, /2 und /3, die Tumornamen, die ICD-O-3.1-M-Ziffer, die ICD-3-Topographieziffer und die zugehörige ICD-10-Diagnoseziffer. 
	Tab 3.2 Verschlüsselung der Tumoren der Eileiter (n. WHO 2014)
	Tumor
	ICD-O-3.1-M
	ICD-O-
	3-T
	ICD-10-GM 2016
	Epitheliale Tumoren und Zysten
	Serös-tubales intraepitheliales Karzinom (IEN)
	8441/2
	C57.0
	D07.3
	Seröses Zystadenom mit Borderline-Malignität 
	Atypisch proliferierender seröser Tumor
	Seröser Tumor mit geringem Malignitätspotential o. n. A. 
	Seröser Borderline-Tumor
	Atypischer proliferativer seröser Tumor 
	8442/1
	C57.0-4
	D39.7
	Seröses papilläres Zystadenokarzinom, niedriggradig 
	Low grade seröses Karzinom
	Serös-papilläres Adenokarzinom 
	Seröses mikropapilläres Karzinom
	8460/3
	C57.0-4
	C56.9
	Seröses papilläres Oberflächenkarzinom, hochgradig
	High grade seröses Karzinom
	8461/3
	C57.0
	C57.0
	Endometrioides Adenokarzinom o. n. A.
	Endometrioides Karzinom o. n. A.
	Endometrioides Zystadenokarzinom
	8380/3
	C57.0
	C57.0
	Undifferenziertes Karzinom o. n. A.
	8020/3
	C57.0
	C57.0
	Muzinöses Adenokarzinom , (inklus. Zystadenokarzinom u. hochprismatisch-zelluläres muzinöses Karzinom) 
	Kolloidales Adenokarzinom, Kolloidkarzinom
	Mukoides Karzinom, mukoides Adenokarzinom
	Muköses Adenokarzinom, muköses Karzinom
	8480/3
	C57.0-4
	C57.0
	Übergangszellkarzinom o. n. A.
	8120/3
	C57.0
	C57.0
	Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A.
	8310/3
	C57.0-4
	C57.
	Gemischte epithelial-mesenchymale Tumoren
	Adenosarkom
	8933/3
	C57.0-4
	C57.0
	Karzinosarkom o. n. A. 
	8980/3
	C57.0
	C57.0
	Mesenchymale Tumoren
	Leiomyosarkom o. n. A.
	8890/3
	C57.0-4
	C57.0
	Keimzell-Tumoren
	Malignes Teratom o. n. A. (immature teratoma)
	Embryonales Teratom
	Malignes Teratoblastom
	Unreifes malignes Teratom
	Unreifes Teratom o. n. A.
	9080/3
	C57.0
	C57.0
	Sonstige Tumoren
	Mesonephrischer Tumor o. n. A. 
	Tumor des Wolff‘schen Ganges
	Wolff’scher Adnextumor
	9110/1
	C57.1-4
	C57.1-4
	Ependymom o. n. A. (epithelial, klarzellig, tanzytisch, zellreich)
	9391/3
	C57.1-4
	C57.1-4
	Tumoren des hämatopoietischen und lymphoiden Gewebes
	Zu spezifizierenxxxx/1/2/3
	C57.0 
	D07.3, D39.7,
	C81.-bis C88.-
	C91.-bis C96.- 
	3.3.1 In der WHO Klassifikation 2014 gegenüber der WHO Klassifikation 2003 nicht mehr enthaltene Tumoren der Eileiter
	In Tabelle 3.2 sind einige Tumorentitäten nicht mehr enthalten, die in der 2003 WHO Klassifikation der Brust und weiblichen Genitalorgane aufgeführt waren. Tabelle 3.3 zeigt diese Entitäten, die ab 01.01.2015 durch die neueren Morphologien möglichst ersetzt werden sollen. Da die M-Ziffern der Tabelle 3.3 auch noch in der ICD-O-3.1 2003, 1. Rev. 2014 enthalten sind, ist ihre Kodierung erlaubt, entspricht jedoch nicht dem Stand der WHO-Klassifikation der Eileitertumoren 2014. 
	Tab 3.3 In der WHO Klassifikation 2014 gegenüber der WHO Klassifikation 2003 nicht mehr enthaltene Tumoren der Eileiter
	Tumor
	ICD-O-3-
	M
	ICD-O-3-
	T
	ICD-10-GM 2014
	[Plattenepithelkarzinom o. n. A.]
	8070/3
	C57.0
	C57.0
	[Endometrioides Adenom mit Borderline-Malignität]
	8380/1
	C57.0
	D39.7
	[Muzinöser zystischer Tumor mit Borderline-Malignität /inkl. intestinaler Typ, endozervikal-ähnlich)]
	8472/1
	C57.0
	D39.7
	[Maligner Müller-Mischtumor]
	8950/3
	C57.0
	C57.0
	[Chorionkarzinom o. n. A.]
	9100/3
	C57.0
	C57.0
	[Trophoblastischer Plazentatumor]
	9104/1
	C57.0
	D39.7
	4 Tumoren des Gebärmutterkörpers (Corpus uteri): Uterusendometrium und Uterusmyometrium (Sarkome)
	4.1 Topographischer Geltungsbereich des Gebärmutterkörpers (Corpus Uterus) 
	Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern nach ICD-O-3.1 zugeordnet:
	C54.0
	Isthmus uteri, unteres Uterinsegment
	C54.1
	Endometrium, Glandulae uterinae, Stroma des Endometriums
	C54.2
	Myometrium
	C54.3
	Fundus uteri
	C54.8
	Corpus uteri, mehrere Teilbereiche überlappend
	C54.9
	Corpus uteri, Uteruskörper
	C55.9
	Uterus o. n. A., Uterin o. n. A.
	4.2 Regionäre Lymphknoten
	Tabelle 4.1 zeigt die regionären Lymphabflussgebiete der Gebärmutter. Regionäre Lymphadenektomie und histologische Untersuchung von ≥ 6 LK (x/6) werden empfohlen. FIGO bezeichnet ≤ 6 LK als pNX. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die übliche Zahl nicht erreicht wird, soll pN0 und die Anzahl der untersuchten LK angegeben werden, z. B. (0/4). 
	Tab 4.1  Regionäre Lymphknoten/regionäre Lymphabflussgebiete des Gebärmutterkörpers (Corpus uteri): Endometrium und MyometriumDie regionären Lymphabflussgebiete und die regionären LK des Endometriums (endometroide, villös-glanduläre, plattenepitheliale, gemischte, muzinöse, seröse, klarzellige, undifferenzierte Karzinome, mesodermale Mischtumoren einschließlich Karzinosarkom und maligner Müller’scher Mischtumor) und des Myometriums (Leiomysarkome, endometriales Stromasarkom, Adenosarkom) sind gleich. Die TNM-/FIGO-Stadieneinteilungen sind unterschiedlich!
	Organbereich 
	Regionäre Lymphknoten (LK)
	Corpus uteri
	Obturator LK
	Aa. iliacae internae, einschließlich hypogastrische LK
	Aa. iliacae communes 
	Aa. iliacae externae
	Präsakrale LK
	Parametriale (parametrane) LK 
	Para-aortale LK
	Parakavale LK
	Interaortokavale LK
	4.3 Verschlüsselung der Tumoren des Gebärmutterkörpers: Endometrium und Myometrium
	Tabelle 4.2 zeigt die in der WHO-Klassifikation der „Tumoren der weiblichen Fortpflanzungsorgane“ 2014 aufgeführten Tumoren des Gebärmutterkörpers der Dignität /1, /2 und /3, die Tumornamen, die ICD-O-3.1-M-Ziffer, die ICD-3-Topographieziffer und die zugehörige ICD-10-GM 2016 Diagnoseziffer. 
	Tab 5.1 Verschlüsselung der Tumoren des Gebärmutterkörpers
	Tumor
	ICD-O-3.1
	M
	ICD-O-3.1-
	T
	ICD-10-GM 
	2016
	EPITHELIALE TUMOREN UND VORLÄUFER
	Vorläufer
	Atypische Hyperplasie (AH)
	Endometrioide intraepitheliale Neoplasie (EIN)
	8380/2
	C54.1
	D07.0
	Endometriale Karzinome
	Endometrioides Adenokarzinom o. n. A.
	8380/3
	C54.1
	C54.1
	Adenokarzinom mit Plattenepithelmetaplasie
	8570/3
	C54.1
	C54.1
	Adenokarzinom in tubulovillösem Adenom (villoglandulär)
	Papillotubuläres Adenokarzinom
	Tubulopapilläres Adenokarzinom
	8263/3
	C54.1
	C54.1
	Endometrioides Adenokarzinom, sekretor. Variante
	8382/3
	C54.1
	C54.1
	Muzinöses Adenokarzinom 
	8480/3
	C54.1
	C54.1
	Serös-endometriales intra-epitheliales Karzinom
	8441/2
	C54.1
	D07.0
	Seröses Adenokarzinom o .n. A.
	8441/3
	C54.1
	C54.1
	Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A.
	8310/3
	C54.1
	C54.1
	Neuroendokrine Tumoren
	Karzinoidtumor o. n. A.
	Karzinoid o. n. A. 
	Neuroendokriner Tumor, Grad 1
	Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
	Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig, low grade
	Typisches Karzinoid
	8240/3
	C54.1
	C54.1
	Kleinzelliges Karzinom o. n. A., high grade
	Reservezellkarzinom, Rundzellkarzinom
	Kleinzelliges neuroendokrines Karzinom
	8041/3
	C54.1
	C54.1
	Großzelliges neuroendokrines Karzinom, high grade
	8013/3
	C54.1
	C54.1
	Gemischtzelliges Adenokarzinom
	8323/3
	C54.1
	C54.1
	Undifferenziertes Karzinom o. n. A., dedifferenziertes Karzinom
	8020/3
	C54.1
	C54.1
	MESENCHYMALE TUMOREN 
	Leiomyomatose o. n. A.
	Diffuse Leiomyomatose
	Intravenöse Leiomyomatose
	8890/1
	C54.2, C55.9
	D39.0
	Metastasierendes Leiomyom
	8898/1
	C54.2, C55.9
	D39.0
	Tumor der glatten Muskulatur mit fraglichem malignem Potential
	8897/1
	C54.0, C54.2-9, C55.9
	D39.0
	Leiomyosarkom o. n. A.
	8890/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Epitheloides Leiomyosarkom 
	8891/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Myxoides Leiomyosarkom
	8896/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Niedrigmalignes Stromasarkom des Endometriums
	8931/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Stromasarkom des Endometriums o. n. A. (undifferenziert)
	8930/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Undifferenziertes Sarkom
	8805/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Keimstrang-Stromatumor o. n. A.
	Gonaden-Stromatumor o. n. A.
	Keimstrangtumor o. n. A.
	8590/1
	C54.0-9, C55.9
	D39.0
	Rhabdomyosarkom o. n. A. 
	Rhabdosarkom
	8900/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Malignes PEComa o. n. A.
	Perivaskuläre epitheloidzellig-differenzierte Neoplasie
	Angiomyolipom AML
	Klarzell-Zucker-Tumor der Lunge CCST
	Lymphangioleiomyomatose LAM
	8714/3
	C54.0-9, C48.0, C49.4
	C54.0-9, C48.0, C49.4
	GEMISCHT EPITHELIALE UND MESENCHYMALE TUMOREN
	Adenosarkom
	8933/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Karzinosarkom o. n. A.
	8980/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Neuroektodermale Tumoren
	Ewing-Sarkom (extra-skelettal), EES
	Peripherer primitiver neuroektodermaler Tumor pPNET
	9260/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9, C49.0-9
	Peripherer neuroektodermaler Tumor
	Neuroektodermaler Tumor o. n. A.
	Peripherer primitiver neuroektodermaler Tumor, pPNET
	9364/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Medulloblastom o. n. A.
	9470/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Desmoplastisches / noduläres Medulloblastom, 
	Medulloblastom mit extensiver Nodularität
	9471/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	Großzelliges Medulloblastom, Anaplastisches Medulloblastom
	9474/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.0, C54.2-9
	LYMPHOIDE UND MYELOIDE TUMOREN 
	Maligne Lymphome / Lymphoide Neoplasien, 
	inklusive Plasmozytom 
	9680/3, 9712/3, 9690/3, 9699/3, 9687/3, 9811/3-9818/3, 9837/3, 9734/3, 9724/3, 9725/3, 9719/3, 9651/3-9662/3, 9590/3-9729/3
	C54.0-9, C55.9
	C81.0-C91.9
	Leukämien / Myeloische Neoplasien
	9861/3
	9800/3-9975/3
	C54.0-9, C55.9
	C92.3
	4.3.1 In der WHO Klassifikation 2014 gegenüber der WHO Klassifikation 2003 nicht mehr enthaltene Tumoren des Uteruskörpers
	In Tabelle 4.2 sind einige Tumorentitäten nicht mehr enthalten, die in der WHO Klassifikation 2003 unter den „Tumoren des Uterusköpers“ aufgeführt waren. Tabelle 4.3 zeigt diese Entitäten. Da die M-Ziffern der Tabelle 4.3 auch noch in der ICD-O-3.1 2014 enthalten sind, ist ihre Kodierung erlaubt, entspricht jedoch nicht dem derzeitigen Stand des Wissens. 
	Tab 4.3 In der WHO Klassifikation 2014 gegenüber der WHO Klassifikation 2003 nicht mehr enthaltene Tumoren des Uteruskörpers[Das Chorionkarzinom o. n. A., der trophoblastische Plazentatumor, der epitheloide Trophoblasttumor, die invasive Blasenmole (maligne, Chorionadenoma destruens, Chorionadenom, metastatisch) sind keine Neoplasien der Gewebe des Uteruskörpers im engeren Sinne, sondern „gestationale“ (Schwangerschafts-)Tumoren. Sie werden nächsten Abschnitt behandelt].
	Tumor
	ICD-O-3.1-
	M
	ICD-O-3.1-
	T
	ICD-10-GM 2014
	Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8070/3
	C54.1
	C54.1
	Übergangszellkarzinom o. n. A.
	8120/3
	C54.1
	C54.1
	Karzinofibrom
	8934/3
	C54.0-9, C55.9
	C54.2
	Chorionkarzinom o. n. A.
	9100/3
	C54.1
	C58
	Trophoblastischer Plazentatumor
	9104/1
	C54.1
	D39.2
	Epitheloider Trophoblasttumor
	9105/3
	C54.1
	C58
	Invasive Blasenmole (maligne, Chorionadenoma destruens, Chorionadenom, metastatisch)
	9100/1
	C54.1
	D39.2
	Villöses Adenokarzinom
	8262/3
	C54.1
	C54.1
	Endometrioides Adenokarzinom, Flimmerepithel-Variante
	8383/3
	C54.1
	C54.1
	5 Trophoblastische Tumoren 
	5.1 Topographischer Geltungsbereich der trophoblastischen Neoplasien
	Trophoblastischen Neoplasien werden folgender spezifischen Lokalisationsziffer nach ICD-O-3 zugeordnet:
	C58.9
	Plazenta , Eihäute
	5.2 Regionäre Lymphknote
	Lymphknotenbeteiligung ist selten bei Schwangerschaftstumoren, hat aber eine schlechte Prognose. Eine N-Klassifikation (regionale LK) für das Staging dieser Tumoren wird nicht durchgeführt, d. h. N ist nicht anwendbar. LK-Metastasen trophoblastischer Tumoren werden als M1 klassifiziert.
	5.3 Verschlüsselung der trophoblastischen Neoplasien
	Tabelle 5.2 zeigt die in der WHO-Klassifikation der „Tumoren der weiblichen Fortpflanzungsorgane“ 2014 aufgeführten gestationalen (Schwangerschafts-)Tumoren der Dignität /1 und /3, die Tumornamen, die ICD-O-3.1-M-Ziffer, die ICD-3-Topographieziffer und die zugehörige ICD-10-Diagnoseziffer. /2 Dignitäten werden nicht gefunden. 
	Tab 5.2 Verschlüsselung der trophoblastischen Neoplasien
	Tumor
	ICD-O-3.1-M
	ICD-O-3-T
	ICD-10-2016
	Chorionkarzinom o. n. A.
	9100/3
	C58.8
	C58
	Trophoblastischer Plazentatumor
	9104/1
	C58.8
	D39.2
	Epitheloider Trophoblasttumor (ETT)
	9105/3
	C58.8
	C58
	Molenschwangerschaft
	Invasive Blasenmole 
	Chorionadenom, metastatisch
	Chorioadenoma destruens 
	Invasive Mole o. n. A. 
	Maligne Blasenmole 
	9100/1
	C58.8
	D39.2
	5.4 Prognosescore trophoblastischer Tumoren
	Tab 5.3 Prognosefaktoren trophoblastischer Tumoren mit Risikoabschätzung 
	Prognosefaktor
	0
	1
	2
	4
	Alter
	<40
	≥40
	-
	-
	Vorausgegangene Schwangerschaft
	Hydatiforme Mole
	Abort
	Schwangersch. am Termin
	-
	Monate nach Index-Schwangerschaft
	<4
	4-6
	7-12
	>12
	Serum-hCG vor Behandlung (IU/l)
	<103
	103-104
	104-105
	>105
	Größter Tu-Durchmesser (inkl. Uterus)
	<3
	3-4cm
	≥5cm
	-
	Lokalisation der Metastasen
	Lunge
	Milz, Niere
	Gastro-intestinal
	Leber, Gehirn
	Anzahl Metastasen
	-
	1-4
	5-8
	>8
	Vorher fehlgeschlagene Chemotherapien
	-
	-
	Eine Substanz-Chemo
	≥ 2 Substanzen Chemo
	Gesamt-Score
	Niedriges Risiko
	Score ≤ 6
	Hohes Risiko
	Score ≥ 7
	6 Tumoren des Gebärmutterhalses (Cervix uteri)
	6.1 Topographischer Geltungsbereich der Zervixtumoren
	Tumoren des Gebärmutterhalses („Zervix“) werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern nach ICD-O-3 zugeordnet:
	C53.0
	Endozervix, innerer Muttermund, Ovula Nabothi, Zervikaldrüsen, Zervikalkanal, Zervixhöhle
	C53.1
	Ektozervix, äußerer Muttermund
	C53.8
	Cervix uteri, mehrere Teilbereiche überlappend, Cervixstumpf, zervikoportale Epithelgrenze
	C53.9
	Cervix uteri, Cervix uteri o. n. A., Gebärmutterhals
	6.2 Regionäre Lymphknoten
	Tabelle 6.1 zeigt die regionären Lymphabflussgebiete der Zervix uteri. Regionäre Lymphadenektomie und histologische Untersuchung von ≥ 6 LK (x/6) werden empfohlen. FIGO bezeichnet ≤ 6 LK als pNX. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die übliche Zahl nicht erreicht wird, soll pN0 und die Anzahl der untersuchten LK angegeben werden, z. B. (0/4).
	Tab 6.1  Regionäre Lymphknoten/regionäre Lymphabflussgebiete der Cervix uteri Die Klassifikation gilt nur für Karzinome (epitheliale Tumoren, s. Tab 6.2 und Morphologiegruppen).
	Organbereich 
	Regionäre Lymphknoten (LK)*
	Cervix uteri
	Parazervikale LK
	Parametriale (parametranen) LK
	Hypogastrische LK 
	Aa. iliacae internae 
	Obturator LK
	Aa. iliacae communes 
	Aa. iliacae externae
	Präsakrale LK
	Laterale sakrale LK
	*Paraaortale LK sind nicht-regionär, also M1.
	6.3 Verschlüsselung der Tumoren des Gebärmutterhalses
	Tabelle 6.2 zeigt die in der WHO-Klassifikation der „Tumoren der weiblichen Fortpflanzungsorgane“ 2014 aufgeführten Tumoren der Cervix uteri der Dignität /1, /2 und /3, die Tumornamen, die ICD-O-3.1-M-Ziffer, die ICD-3-Topographieziffer und die zugehörige ICD-10-GM 2016 Diagnoseziffer.
	Tab 6.2 Verschlüsselung der Tumoren des Gebärmutterhalses (Cervix uteri, Zervix der Gebärmutter)
	Tumor
	ICD-O-
	3.1-M
	ICD-O-3-T
	ICD-10-GM
	2016
	EPITHELIALE TUMOREN 
	Tumoren des Plattenepithels und Vorläufer
	Squamöse intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 
	Zervikale intraepitheliale Neoplasie Grad 3
	CIN 3 mit schwerer Dysplasie 
	CIN 3 o. n. A. 
	8077/2
	C53.0-9
	D06.0-9
	Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8070/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Verhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8071/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Großzelliges nichtverhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8072/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Papilläres Plattenepithelkarzinom
	8052/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Basaloides Plattenepithelkarzinom
	8083/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Verruköses Karzinom o. n. A. (warziges PEK)
	8051/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Übergangszellkarzinom o. n. A. (squamo-transitional)
	8120/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Lymphoepitheliales Karzinom
	8082/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Glanduläre Tumoren und Vorläufer
	Adenocarcinoma in situ o. n. A.
	8140/2
	C53.0-9
	D06.0-9
	Adenokarzinom o. n. A. (inkl. frühinvasives Adenokarzinom)
	Endozervikales Adenokarzinom, gewöhnlicher Typ
	8140/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Muzinöses Adenokarzinom (o. n. A. )
	Kolloidkarzinom, mukoides Karzinom, mukoides Adenokarzinom, muköses Adenokarzinom, muköses Karzinom, muzinöses Karzinom
	8480/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Endozervikales) muzinöses Adenokarzinom, gastrischer Typ
	8482/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Adenokarzinom vom intestinalen Typ
	8144/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Siegelringzellkarzinom
	8490/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Adenokarzinom in tubulovillösem Adenom (villoglanduläres A.)
	Papillotubuläres Adenokarzinom
	Tubulopapilläres Adenokarzinom
	8263/3
	C54.1
	C54.1
	Endometrioides Adenokarzinom o. n. A.
	8380/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A.
	8310/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Seröses Adenokarzinom o .n. A. 
	8441/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Malignes Mesonephrom (Karzinom des Wolff-Ganges, Mesonephrisches Adenokarzinom)
	9110/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Adenokarzinom mit neuroendokriner Differenzierung 
	Karzinom mit neuroendokriner Differenzierung
	8574/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Andere epitheliale Tumoren 
	Adenosquamöses Karzinom
	Adenokarzinomatös-epidermoider Tumor
	Kombiniertes Adeno-Plattenepithelkarzinom
	8560/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Glaszellkarzinom, glassy cell carcinoma
	8015/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Adenoides Basalzellkarzinom
	8098/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Adenozystisches Karzinom 
	Zylindroides Adenokarzinom
	Zylindrom o. n. A
	8200/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Neuroendokrine Tumoren
	Karzinoidtumor o. n. A. Karzinoid o. n. A. Neuroendokriner Tumor, Grad 1
	Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
	Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
	Typisches Karzinoid
	8240/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Atypischer KarzinoidtumorNeuroendokriner Tumor, Grad 2, Mäßig differenziertes neuroendokrines Karzinom
	8249/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Kleinzelliges Karzinom o. n. A., high gradeRundzellkarzinom
	Kleinzelliges neuroendokrines Karzinom
	8041/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Grosszelliges neuroendokrines Karzinom, high grade
	8013/3
	C50.0-9
	C50.0-9
	Undifferenziertes Karzinom o. n. A.
	8020/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	MESENCHYMALE TUMOREN 
	Leiomyosarkom o. n. A.
	8890/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Embryonales Rhabdomyosarkom Embryonales pleomorphes Rhabdomyosarkom
	Sarcoma botryoides, botryoides Sarkom
	8910/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Alveoläres Weichteilsarkom
	9581/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Hämangiosarkom
	Angiosarkom)
	9120/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Maligner peripherer Nervenscheidentumor (MPNST o. n. A.)
	9540/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Liposarkom o. n. A. 
	8931/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Undifferenziertes Sarkom (endozervikal)
	8805/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Ewing Sarkom
	Peripherer neuroektodermaler Tumor, neuroektodermaler Tumor o. n. A., peripherer primitiver neuroektodermaler Tumor, pPNET
	9364/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	GEMISCHT EPITHELIAL-MESENCHYMALE TUMOREN
	Adenosarkom
	8933/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Karzinosarkom o. n. A.
	8980/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	MELANOZYTISCHER TUMOR
	C53.0-9
	C53.0-9
	Malignes Melanom o. n. A.
	8720/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	KEIMZELLTUMOREN
	Dottersacktumor
	Endodermaler Sinustumor
	Infantiles Embryonalkarzinom
	Polyvesikulärer Vitellintumor
	Hepatoider Dottersacktumor
	9071/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	LYMPHOIDE UND MYELOIDE TUMOREN 
	Maligne Lymphome / Lymphoide Neoplasien, 
	inklusive Plasmozytom 
	9680/3, 9712/3, 9690/3, 9699/3, 9687/3,9811/3-9818/3, 9837/3, 9734/3, 9724/3, 9725/3, 9719/3, 9651/3-9662/3, 9590/3-9729/3
	C54.0-9, C55.9
	C81.0-C91.9
	Leukämien / Myeloische Neoplasien
	9861/3
	9800/3-9975/3
	C54.0-9, C55.9
	C92.3
	6.3.1 In der WHO Klassifikation 2014 gegenüber der WHO Klassifikation 2003 nicht mehr enthaltene Tumoren der Cervix uteri
	In Tabelle 6.2 sind einige Tumorentitäten nicht mehr enthalten, die in der WHO Klassifikation der Brust und weiblichen Genitalorgane 2003 aufgeführt waren. Tabelle 6.3 zeigt diese Entitäten, die ab 01.01.2015 durch die neueren Morphologien möglichst weggelassen bzw. ersetzt werden sollen. Da die M-Ziffern der Tabelle 6.3 auch noch in der revidierten ICD-O-3.1 2014 enthalten sind, ist ihre Kodierung erlaubt, entspricht jedoch nicht dem Stand der WHO-Klassifikation der Zervixtumoren 2014. 
	Tab 6.3 In der WHO Klassifikation 2014 gegenüber der WHO-Klassifikation 2003 nicht mehr enthaltene Tumoren des Gebärmutterhalses (Cervix uteri)
	Tumor
	ICD-O-3.1-
	M
	ICD-O-3.1-
	T
	ICD-10-GM 2016
	Mikroinvasives Plattenepithelkarzinom
	8076/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Plattenepithel-Carcinoma in situ o. n. A. 
	Intraepitheliales Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8070/2
	C53.0-9
	D06.0-9
	Villöses Adenokarzinom
	8262/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Niedrigmalignes Stromasarkom des Endometriums
	8931/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	Nephroblastom o. n. A. (Wilms-Tumor)
	8960/3
	C53.0-9
	C53.0-9
	6.4 Dokumentation CIN2- und CIN3 
	[Hochgradige plattenepitheliale intraepitheliale Läsion, zervikale intraepitheliale Neoplasie Grad 2 und Grad 3, plattenepitheliales Carcinoma in situ (CIS)] 
	Die plattenepithelialen Dysplasien der Cervix uteri unterliegen einer besonderen Bewertung. Zytologische und pathohistologische Einordnungen und Beurteilungen sind in transatlantischen, europäischen und deutschen Publikationen beschrieben worden. 
	Die hoch-gradige Dysplasien/ Dyskaryosen und das Carcinoma in situ der Zervix (CIS) werden allgemein unter CIN3 zusammengefasst. 
	Im 2001 Bethesda-System der Einteilung der zervikalen Zytologien werden moderate und schwere Dysplasien, respektive CIN2 und CIN3 und das Carcinoma in situ unter HSIL [hochgradige intraepitheliale Plattenepithelläsion (high-grade squamous intraepithelial lesion)] zusammengefasst. Ähnlich ist die Darstellung der Britischen Gesellschaft für Klinische Zytology (BSCC), die eine zweistufige Einteilung (niedrig-gradige Dyskaryose = LSIL und hochgradige Dyskaryose = HSIL) favorisiert. 
	Die Europäischen Leitlinien für die Qualitätssicherung beim Zervixkarzinom-Screening empfehlen dringend die „moderate mit der schweren Dysplasie als hochgradige Läsionen“ zu verbinden. Unabhängig davon, „ob oder nicht das [anschließende] klinische Management der moderaten Dysplasie von der schweren Dysplasie verschieden ist, (sollte) die moderate Dysplasie eher als hoch-gradige denn als niedrig-gradige eingestuft werden“.
	Die Pathogenese, der Krankheitsverlauf und die therapeutischen Konsequenzen bei CIN2 und CIN3 ähneln sich. Ein besonderes dokumentarisches Interesse im Sinne des weiteren Verlaufs der Erkrankung gilt für beide Läsionen. Eine binäre Einteilung der zervikalen Läsionen in niedrig-gradige und hoch-gradige Läsionen im Sinne des Bethesda-Systems (LSIL und HSIL) vorzunehmen, bedeutet, dass auch CIN2 dokumentationspflichtig wird. Generell besteht seit einigen Jahren eine starke Tendenz innerhalb der Pathologie, die intraepithelialen Neoplasien in zwei Stufen (niedrig- und hochgradig) einzuteilen.
	In der Konsequenz empfehlen wir, eine zervikale intraepitheliale Neoplasie zu dokumentieren, wenn eine hoch-gradige intraepitheliale Plattenepithelläsion (HSIL) vorliegt; diese kann als moderate Dysplasie, als CIN2, als schwere Dysplasie, als CIN3 oder als Carcinoma in situ beschrieben sein. Dokumentationstechnisch wird eine HSIL der Zervix mit 8077/2, topographisch mit C53.0-1, C53.8-9 und diagnostisch mit D06.0-1, D06.7, D06.9 verschlüsselt. 
	7 Tumoren der Vagina
	7.1 Topographischer Geltungsbereich 
	Tumoren der Vagina haben die Lokalisationsziffer nach ICD-O-3.1:
	C52.9
	Vagina o. n. A., Fornix vaginae, Gartner-Gang, Hymen, Scheidengewölbe
	7.2 Regionäre Lymphknoten
	Tabelle 7.1 zeigt die regionären Lymphabflussgebiete der Vagina. Regionäre Lymphadenektomie und histologische Untersuchung von ≥ 6 LK (x/6) bei inguinaler Lymphadenektomie und ≥ 6 LK (x/6) bei pelviner Lymphadenektomie werden empfohlen. FIGO bezeichnet ≤ 6 LK als pNX. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die übliche Zahl nicht erreicht wird, soll pN0 und die Anzahl der untersuchten LK angegeben werden, z. B. (0/4).
	Tab 7.1  Regionäre Lymphknoten/regionäre Lymphabflussgebiete der Vagina Die Klassifikation gilt nur für Karzinome (epitheliale Tumoren, s. Tab 7.2 und Morphologiegruppen).
	Organbereich 
	Regionäre Lymphknoten (LK)
	Vagina, obere Zwei-Drittel
	Becken-LK o. n. A., pelvine LK
	Obturator-LK
	Aa. iliacae internae 
	A. hypogastica 
	Aa. iliacae externae
	Vagina, unteres Drittel 
	Inguinale und femorale LK (Leiste)
	7.3 Verschlüsselung der Tumoren der Vagina
	Tabelle 7.2 enthält die in der WHO-Klassifikation der „Tumoren der weiblichen Fortpflanzungsorgane“ 2014 aufgeführten vaginalen Neoplasien der Dignität /1, /2 und /3, den Tumornamen, die ICD-O-3.1-M-Ziffer, die ICD-3-Topographieziffer und die zugehörige ICD-10-GM 2016 Diagnoseziffer.
	Tab 7.2 Verschlüsselung der Tumoren der Vagina
	Tumor
	ICD-O-
	3.1-M
	ICD-O-
	3.1-T
	ICD-10-GM 2016
	Epitheliale Tumoren 
	Tumoren des Plattenepithels und Vorläufer
	Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8070/3
	C52.9
	C52
	Verhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8071/3
	C52.9
	C52
	Großzelliges nichtverhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8072/3
	C52.9
	C52
	Basaloides Plattenepithelkarzinom
	8083/3
	C52.9
	C52
	Verruköses Karzinom o. n. A.
	8051/3
	C52.9
	C52
	Plattenepithelilae intraepitheliale Neoplasie
	Squamöse Iintraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 
	Squamöse intraepitheliale Neoplasie, Grad 3
	Vaginale intraepitheliale Neoplasie Grad 3 
	VAIN3
	8077/2
	C52.9
	D07.2
	Plattenepithelzell-Carcinoma in situ o. n. A. 
	Intraepitheliales Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8070/2
	C52.9
	D07.2
	Glanduläre Tumoren
	Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A.
	8310/3
	C52.9
	C52
	Endometrioides Adenokarzinom o. n. A.
	8380/3
	C52.9
	C52
	Malignes Mesonephrom (Mesonephrisches Adenkarzinom)
	9110/3
	C52.9
	C52
	Andere epitheliale Tumoren 
	Adenosquamöses Karzinom
	8560/3
	C52.9
	C52
	Adenoides Basalzellkarzinom
	8098/3
	C52.9
	C52
	Neuroendokrine Tumoren
	Kleinzelliges Karzinom o. n. A. (kleinzell. neuroendokr. Karzinom)
	8041/3
	C52.9
	C52
	Großzelliges neuroendokrines Karzinom
	8013/3
	C52.9
	C52
	Mesenchymale Tumoren 
	Embryonales Rhabdomyosarkom (Sarcoma botryoides)
	8910/3
	C52.9
	C52
	Leiomyosarkom o. n. A.
	8890/3
	C52.9
	C52
	Undifferenziertes Sarkom
	8805/3
	C52.9
	C52
	Gemischt-epitheliale und mesenchymale Tumoren 
	Adenosarkom
	8933/3
	C52.9
	C52
	Karzinosarkom o. n. A. 
	8980/3
	C52.9
	C52
	Melanozytischer Tumor
	Malignes Melanom o. n. A.
	8720/3
	C52.9
	C52
	Sonstige Tumoren
	Zu spezifiz.xxxx/1/2/3
	C52.9
	D39.7, D07.2, C52
	Dottersacktumor 
	9071/3
	C52.9
	C52
	Peripherer neuroektodermaler Tumor
	Neuroektodermaler Tumor o. n. A.
	Peripherer primitiver neuroektodermaler Tumor
	PPNET
	Ewing Sarkom
	9264/3
	C52.9
	C52
	Extraadrenales Paragangliom o. n. A.
	8693/1
	C52.9
	D39.1
	Tumoren des hämatopoietischen und ymphoiden Gewebes
	Zu spezifiz.xxxx/1/2/3
	C52.9
	D39.7, D07.2, C91.-bis C96.-, C81.-bis C88.-
	7.3.1 In der WHO Klassifikation 2014 gegenüber der WHO 2003 nicht mehr enthaltene Tumoren der Vagina
	In Tabelle 7.2 sind einige Tumorentitäten nicht mehr enthalten, die in der WHO Klassifikation der Brust und weiblichen Genitalorgane 2003 aufgeführt waren. Tabelle 7.3 zeigt diese Entitäten, die ab 01.01.2015 durch die neueren Morphologien möglichst ersetzt oder weggelassen werden sollen. Da die M-Ziffern der Tabelle 7.3 auch noch in der ICD-O-3.1 2003, 1. Rev. 2014 enthalten sind, ist ihre Kodierung erlaubt, entspricht jedoch nicht dem Stand der WHO-Klassifikation der Eileitertumoren 2014. 
	Tab 8.3 In der WHO Klassifikation 2014 gegenüber der WHO 2003 nicht mehr enthaltene Tumoren der Vagina
	Tumor
	ICD-O-
	3.1-M
	ICD-O-3-
	T
	ICD-10-GM 
	2016
	Adenozystisches Karzinom
	8200/3
	C52.9
	C52
	Undifferenziertes Karzinom o. n. A.
	8020/3
	C52.9
	C52
	Karzinoidtumor o. n. A.
	8240/3
	C52.9
	C52.9
	Niedrigmalignes Stromasarkom des Endometriums
	8931/3
	C52.9
	C52
	Angiomyxom, aggressives Angiomyxom
	8841/1
	C52.9
	D39.7
	Ewing Sarkom 
	9260/3
	C52.9
	C52.9
	8 Tumoren der Vulva
	8.1 Topographischer Geltungsbereich der Tumoren der Vulva
	Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern nach ICD-O-3 zugeordnet:
	C51.0
	Labium majus, Labia majora o. n. A., Bartholin-Drüse, [Haut an den großen Schamlippen]
	C51.1
	Labium minus, Labia minora, Klitoris, Vulva, mehrere Teilbereiche überlappend
	C51.9
	Vulva o. n. A., äußeres weibliches Genitale, Frenulum labium, [Haut an der Vulva], Labia o. n. A., Labiom o. n. A., Mons pubis, Mons veneris.
	Nach TNM-7. Aufl. 2010, Deutsche Version, werden Hauttumoren und das maligne Melanom der großen Schamlippen C51.0 und der Vulva C51.9 hier eingeschlossen und nicht unter Hauttumoren geführt. Die Merkelzellkarzinome sind hier jedoch, im Gegensatz zur AJCC 7th ed. 2010, ausgeschlossen (TNM 7. Aufl. 2010, S. 166). Sie werden in einem eigenen Abschnitt bei den Hauttumoren aufgeführt. 
	8.2 Regionäre Lymphknoten
	Tabelle 8.1 zeigt die regionären Lymphabflussgebiete der Vulva. Regionäre Lymphadenektomie und histologische Untersuchung von ≥ 6 LK (x/6) werden empfohlen. FIGO bezeichnet ≤ 6 LK als pNX. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die übliche Zahl nicht erreicht wird, soll pN0 und die Anzahl der untersuchten LK angegeben werden, z. B. (0/4).
	Tab 8.1  Regionäre Lymphknoten/regionäre Lymphabflussgebiete der Vulva
	Die Klassifikation gilt nur für Karzinome (epitheliale Tumoren, s. Tab 8.2 und Morphologiegruppen).
	Organbereich 
	Regionäre Lymphknoten (LK)
	Vulva
	Inguinale LK
	Femorale LK
	8.3 Verschlüsselung der Tumoren der Vulva
	Tabelle 8.2 enthält alle in der WHO-Klassifikation 2014 aufgeführten Vulva-Neoplasien der Dignität /1, /2 und /3 mit dem Tumornamen, der ICD-O-3.1-Morphologie-Ziffer, der ICD-3-Topographie-Ziffer und der zugehörigen ICD-10-GM 2016 Diagnoseziffer. 
	Tab 8.2 Verschlüsselung der Tumoren der Vulva
	Tumor
	ICD-O-3.1-M
	ICD-O-3-
	T
	ICD-10-2016
	Epitheliale Tumoren 
	Epitheliale Tumoren und Vorläufer
	Plattenepitheliale Neoplasien
	Squamöse Iintraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 
	Vulväre intraepitheliale Neoplasie Grad 3, VIN3
	High-grade squamöse intraepitheliale Läsion (HSIL)
	8077/2
	C51.0-9
	D07.1
	Differenziert-typische vulvare intraepithelilae Neoplasie 
	8071/2
	C51.0-9
	D07.1
	Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8070/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Verhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8071/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Großzelliges nichtverhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8072/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Basaloides Plattenepithelkarzinom
	8083/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Verruköses Karzinom o. n. A.
	8051/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Basalzellkarzinom o. n. A., Ulcus rodens, pigment. Basalzell-Ca)
	8090/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Plattenepithelzell-Carcinoma in situ o. n. A. 
	Intraepitheliales Plattenepithelkarzinom o. n. A.
	8070/2
	C51.0-9
	D07.1
	Glanduläre Tumoren
	Extramammärer M. Paget
	8542/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Bartholin’sche Drüsentumoren
	Adenokarzinom o. n. A.
	8140/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Plattenepithelkarzinom o.n.A.
	8070/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Adenosquamöses Karzinom
	8560/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Übergangszellkarzinom o.n.A.
	8120/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Adenozystisches Karzinom
	8200/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Invasives duktales Karzinom o. n. A., Adenokarzinom vom Mammadrüsentyp, duktales Adenokarzinom o. n. A., duktales Karzinom o. n. A., Duktalzell-Karzinom, invasives duktales AdenoCa
	8500/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Adenokarzinom o. n. A. (inkl. Adenokarzinom der Paraurethraldrüse, vom Schweissdrüsentyp, vom Intestinaltyp und anderer Typen von Adenokarzinomen)
	8140/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Maligner Phylloides-Tumor, Cystosarcoma phylloides malignum
	9020/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Tumoren der Hautanhangsgebilde
	Schweißdrüsenadenokarzinom
	8400/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Talgdrüsenadenokarzinom
	8410/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Neuroendokrine Tumoren
	Kleinzelliges Karzinom o. n. A., high grade
	Reservezellkarzinom, Rundzellkarzinom
	Kleinzelliges neuroendokrines Karzinom
	8041/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Großzelliges neuroendokrines Karzinom, high grade
	8013/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Merkel-Zell-Karzinom
	8247/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Neuroektodermale Tumoren
	Ewing-Sarkom
	9364/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Weichgewebetumoren
	Embryonales Rhabdomyosarkom (Sarcoma botryoides)
	8910/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Alveoläres Rhabdomyosarkom
	8920/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Leiomyosarkom o. n. A.
	8890/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Epitheloidsarkom
	8804/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Alveoläres Weichteilsarkom
	9581/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Liposarkom o. n. A.
	8850/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Maligner peripherer Nervenscheidentumor (MPNST o. n. A.)
	9540/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Kaposi Sarkom 
	9140/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Fibrosarkoma o. n. A. 
	8810/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Dermatofibrosarcoma protuberans 
	8832/1
	C51.0-9
	D39.7
	Melanozytischer Tumor
	Malignes Melanom o. n. A.
	8720/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Keimzelltumoren
	Dottersacktumor, endodermaler Sinustumor, infantiles Embryonalkarzinom, polyvesikulärer Vitellintumor
	9071/3
	C51.0-9
	C51.0-9
	Tumoren des hämatopoietischen und ymphoiden Gewebes
	Zu spezifiz.xxxx/1/2/3
	C51.0-9
	D39.7, D07.1, C81.-bis C88.-C91.-bis C96.
	9 Klassifikationen der Tumoren weiblicher Geschlechtsorgane
	9.1 Hinweis zur TNM- und FIGO-Klassifikation
	Für die anatomische Ausbreitungs-Klassifikation maligner gynäkologischer Tumoren gilt die TNM-Klassifikation der UICC, 7. Aufl. 2010, ab Diagnosedatum 01.01.2011. Änderungen der T-, N- und M- und der Stadien-Klassifikationen gegenüber der 6. Auflage bei den Neoplasien der Vulva, der Zervix uteri, des Endometriums, der trophoblastären Schwangerschaftstumoren und des neu hinzugekommenen Kapitels der Uterussarkome sind entsprechend zu berücksichtigen. 
	Die TNM-Stadien sind durchgängig mit den FIGO-Stadien abgestimmt. Das Staging gynäkologischer Tumoren erfolgt nach TNM, UICC und FIGO. Diese Einteilungen sind ab 2010 untereinander vollständig kompatibel (s. TNM 7. Aufl. 2010, S.181 ff).
	Die TNM-FIGO Einteilungen, wie sie in der TNM 2010, 7. Auflage und der AJCC 2010, 7. Auflage, publiziert sind, haben die Zustimmung von FIGO, UICC und den nationalen TNM-Komitees. 
	10 Dokumentation bei Syndromen mit erhöhtem gynäkologischen Tumorrisiko
	Die Tabelle 10.1 enthält die häufigeren Syndrome, die mit einem erhöhten Krebsrisiko assoziiert sind. Patientinnen mit diesen Diagnosen werden erst dann im NCT-Krebsregister dokumentiert, wenn eine manifeste Erkrankung diagnostiziert worden ist, d. h. ein maligner Tumor aufgetreten ist. Der genetische Hintergrund des Auftretens eines Tumors ist, wenn als solcher erkannt, in Arztbriefen fast immer erwähnt. 
	Tab 10.1 Genetische Syndrome mit erhöhtem Risiko einer gynäkologischen Neoplasie mit betroffenem Gen, Chromosom, Erbgang, assoziierten Neoplasien und ICD-10-Diagnose
	Vererbtes Syndrom 
	Gen
	Chromosom
	Erbgang
	Assoziierte Tumoren
	ICD-10 Kode
	Atypisches HNPCC
	MSH6 (GTBP)
	2p15
	AD
	Kolorektale Karzinome, Endometriumkarzinom, Übergangszellkarzinom der ableitenden Harnwege
	Z80.0
	Familiärer Brust-/ Ovarialkrebs
	BRCA1
	17q21.3
	AR
	Mamma, Ovar, Kolon, Leber, Zervix, Endometrium, Eileiter, Peritoneum
	Z80.4
	Familiärer Brustkrebs 
	BRCA2
	13q13.1
	AR
	Mamma, männliche Brust, Ovar, Prostata, Pankreas, Gallenblase, Eileiter, Magen, Melanom
	Z80.3
	Fanconi-Anämie (FAN-assoziierte Neoplasien)
	FANCA
	FANCC
	FANCD2
	FANCE
	FANCF FANCG
	16q24.3 X-chrom BRIP1-17q23.2
	AR
	AML, MDS
	Plattenepithelkarzinome (HNSCC)
	Pankreaskarzinome
	Ovarielle Tumoren
	NSCLC
	Zervixkarzinome
	D61.0
	Hereditäre Form des kolorektalen Karzinoms (HNPCC, Lynch-Syndrom), ohne Polyposis
	MSH2
	MSH6
	2p16
	2p/3p
	AD
	Endometrium, Ovar
	Z80.0
	Li Fraumeni Syndrom 2
	CHEK2
	22q12.1
	AD
	Osteosarkome, Rhabdomyosarkome, andere Weichgewebesarkome, Brust, Kolon, Rektum, Eierstock, Harnblase
	Z80.8
	Muir-Torre Syndrom
	MLH1, MSH2
	3p, 2p
	AD
	Kolonkarzinom, Duodenum, Larynx, Endometrium, Ovar, Talgdrüsen
	Z80.0
	PALB2
	(partner and localizer of BRCA2)
	PALB2
	FANCN (biallelisch)
	PNCA3
	16p12.2
	AR
	Mammakarzinom, Pankreaskarzinom, Eierstock, männlicher Brustkrebs, kindliche Krebse: Wilms Tumor, Medulloblastom
	Z80.0
	Peutz-Jeghers
	STK11
	19p13.3
	AD
	Hamartomatöse intestinale Polyposis, Brust, Eierstock, Zervix, Hoden, Pankreas
	Q85.8
	Von Hippel-Lindau Krankheit
	VHL
	3p25-26
	AD
	Hämangioblastome (hauptsächlich des ZNS), maligne ZNS-Tumoren, Niere, Nebennieren, Pankreas, Adnexe der Reproduktionsorgane
	Q85.8
	* AD, autosomal dominant, ** AR, autosomal rezessiv, *** XD, X-chromosomal dominant, ****XR, X-chromosomal rezessiv. 
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